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                         INTRODUZIONE 
Le anomalie congenite vascolari rappresentano un gruppo eterogeneo di 
patologie  dell’apparato vascolare caratterizzate da alterazioni 
morfostrutturali e/o funzionali di varia natura, gravità ed estensione che 
possono interessare ogni tipo di vaso, ematico e linfatico, di qualunque 
distretto anatomico. A dispetto della loro incidenza ancora oggi queste 
anomalie vascolari sono poco conosciute  e spesso  vengono diagnosticate 
tardivamente. Anche se una buona percentuale di tali lesioni scompare o 
rimane senza conseguenze, altre al contrario sono gravi e costituiscono  un 
problema specialmente in età pediatrica di grande rilevanza medica e 
sociale[1]. 
La tesi ha lo scopo di approfondire, sulla base di una casistica di  n° xx  
pazienti in età evolutiva,  la conoscenza sulla storia naturale, sugli aspetti 
clinici e terapeutici di queste peculiari affezioni. 
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                                             CLASSIFICAZIONE  ED  INQUADRAMENTO 
                                ANATOMO-CLINICO 
 
La classificazione delle anomalie vascolari è ancora oggi fonte di notevole 
controversie e difficoltà a causa dell’ eterogenicità delle lesioni e della 
confusione terminologica generata in passato. 
La prima classificazione anatomopatologica delle lesioni vascolari fu messa 
in atto da VIRCHOW  e WAGENER [2]. Essa, basata sulla apparenza 
microscopica delle lesioni vascolari, separava tutti i tumori vascolari in 
angiomi e linfangiomi, i quali a loro volta erano distinti in semplici, 
cavernosi, racemosi. 
Una comprensibile classificazione delle lesioni vascolari fu  grandemente 
facilitata dal lavoro di MULLIKEN e GLOWACHI pubblicato nel 1982 [3] . 
Questi autori dettero inizio ad una semplice classificazione delle anomalie 
vascolari che correlava criteri biologici a criteri istologici ed emodinamici . 
Essi distinsero le lesioni vascolari in 2  entità : 
                
 
 
(1)-TUMORI VASCOLARI  (EMANGIOMI) 
                                 
(2)-MALFORMAZIONI VASCOLARI PROPRIAMENTE DETTE  
 
 
 
EMANGIOMI in base alla loro profondità vengono  distinti in      
                       ›superficiali   Emangiomi  CAPILLARI 
                       ›profondi        Emangiomi CAVERNOSI 
                                                         ›composti       Emangiomi  CAPILLARI-CAVERNOSI 
 
 - 6 -
Recentemente gli Emangiomi sono stati ulteriormente suddivisi in : 
                                 ›CONGENITI ( presenti alla nascita) 
                                 ›INFANTILI ( che appaiono poco dopo la nascita)   
                                                           
Quelli Congeniti sono ulteriormente suddivisi in [4,5] : 
     ››E. CONGENITI RAPIDAMENTE INVOLUTIVI(R.I.C.H.) 
     ››E. CONGENITI NON INVOLUTIVI  (N.I.C.H.) 
     ››E. CONGENITI NON PROGRESSIVI 
 
 
 MALFORMAZIONI VASCOLARI PROP .DETTE            
vengono distinte soprattutto in base al tipo di vaso predominante e alle 
caratteristiche del flusso in: 
 
A)>Lesioni SEMPLICI a loro volta distinte in  
        * BASSO FLUSSO 
                     ›› MALFORMAZIONI VENOSE 
                    ››MALFORMAZIONI LINFATICHE  
                    ››MALFORMAZIONI CAPILLARI 
         * ALTO FLUSSO 
                     ››MALFORMAZIONI ARTERIOSE 
 
B)>Lesioni COMBINATE 
                       MALFORMAZIONI ARTERO-VENOSE 
                       MALFORMAZIONI CAPILLARO-VENOSE 
                       MALFORMAZIONI  CAPILLARO-LINFATICHE 
                       MALFORMAZIONI  LINFO-VENOSE ecc….. 
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La classificazione di MULLIKEN  e GLOWACHI  è attualmente  quella in 
uso  ed  adottata dalla ISSVA  “ International Society for the study of 
Vascular Anomalies” [6] (vedi Tab.1) 
 
 
     
Tab.  1 
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                              EMANGIOMI  
 
 
Gli Emangiomi sono i tumori vascolari benigni più frequenti in età 
pediatrica. La loro incidenza è pari al 10-12% dei neonati con percentuali 
fino al 30% nei prematuri  soprattutto in quelli che pesano meno di 1500 gr. 
Essi sono tumori più frequenti nel sesso femminile con un rapporto 
F:M=3:1. Interessano  tutte le razze con minore frequenza in quella Africana 
o Asiatica. 
 Nel 60% dei casi si localizzano nel  distretto CERVICO-FACCIALE, nel 25% 
dei casi nel TRONCO e nel 15% alle ESTREMITA’. 
Nell’80% dei casi  gli emangiomi sono lesioni singole ma nel  20 % dei 
bambini sono multiple, in tal caso è elevato il rischio di interessamento 
viscerale[7]. 
 
EZIOPATOGENESI 
Gli emangiomi infantili sono proliferazioni benigne di elementi vascolari. 
La trasmissione familiare è stata notata soltanto eccezionalmente mentre 
invece nella maggior parte dei casi sono condizioni sporadiche. 
Gli studi immunoistochimici negli emangiomi confermano la loro origine 
vascolare. L’endotelio capillare ha la capacità di dare origine a nuovi vasi in 
presenza di determinate condizioni; in particolare è richiesta la presenza di 
fattori angiogenetici ed è possibile che le cellule dell’emangioma infantile 
siano esse stesse capaci di secernere tali fattori[8,9]. 
Le cellule endoteliali in tutte le fasi esprimono il CD 31, Fattore di 
 V.Willerbrand e l’urochinasi. Le cellule inoltre sono positive per il PCNA  
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 (“proliferating cells nuclear antigen”) nella fase proliferativa e questo  
dimostra il loro alto tasso di turn over cellulare; così come risulta espressa 
la COLLAGENASI IV, metalloproteinasi[8]. L’espressione del VEGF 
(“vascular endothelial growth factor”) predomina nella fase proliferativa 
degli emangiomi, mentre il bFGF(“basic fibroblast growth factor”) è stato 
osservato sia nella fase proliferativa che involutiva[9]. 
Questi dati dimostrano  un’ attiva angiogenesi ( non  dimostrata  nelle 
malformazioni vascolari propriamente dette) .  
Inoltre le cellule endoteliali proliferanti mostrano positività per l’E-
SELECTINA [10], mentre l’ “Inibitore Tissutale delle Metalloproteinasi” 
(inibitore dell’angiogenesi) è maggiormente espresso nella fase 
involutiva[8]. 
GLUT-1 ( trasportatore del glucosio) è normalmente espresso nell’endotelio 
microvascolare delle barriere ematiche come nel  cervello, retina, placenta, 
ma non nella pelle. Esso  è stato  descritto come un marker specifico degli 
emangiomi in tutte le fasi della loro crescita. Esso è grandemente espresso 
nella superficie interna dell’endotelio dei vasi dell’emangioma mentre è 
assente in altre lesioni vascolari come malformazioni vascolari, granuloma 
piogenico, tessuto di granulazione e in  diversi tipi di 
Emangioendotelioma[11]. 
Il processo della crescita dei vasi fetali e dell’angiogenesi è complesso e non 
completamente conosciuto, anche se alcuni recettori tyrosin-chinasici ed i 
loro ligandi come ad esempio il VEGF e l’ANGIOPOIETINA sono ben 
conosciuti.  Alterazioni di questo sistema ad entrambi i livelli, molecolare e 
cromosomico, potrebbero spiegare la crescita incontrollata dei vasi ematici 
tipici dell’emangioma.  
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Berard et  all.[12] hanno dimostrato che le cellule stromali coltivate dagli 
emangiomi esprimono VEGF in vitro. Esso agisce come un fattore di 
crescita autocrino e paracrino per le cellule stromali ed endoteliali . 
Yu et all.[13] hanno messo in evidenza una disregolazione del sistema 
ANG/TIE ( TIE 2 sarebbe  sovraespresso negli emangiomi sia in vivo che in 
vitro). Le cellule endoteliali degli emangiomi coltivate dimostrerebbero una 
aumentata migrazione in risposta all’ ANG1 e una non regolata espressione 
dell’ANG2 . 
 
 
                                  CLASSIFICAZIONE 
 
Esistono due tipi di classificazione degli Emangiomi, una anatomo-
patologica ed una clinica: 
 
                                 A) Class.CLINICA 
     ›forme TUBEROSE  con una crescita esofitica in rilievo rispetto al piano      
                                           cutaneo: masse vegetanti, di forma variabile a  
                                          superficie liscia o mammellonata 
                                       
    ›forme SOTTOCUTANEE  con sviluppo prevalentemente tangenziale  
                                                     nello spessore dei tegumenti. Regredisce in  
                                                     genere, apparentemente, in maniera più lenta  
                                                                                      del  tuberoso  e può persistere sino alla pubertà. 
                                     ›forme  MISTE          in cui si riscontra sia una componente ipodermica che  
                                         tuberosa superficiale 
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B) Class.ANATOMO-PATOLOGICA 
 
 
 
›forme  CAPILLARI   emangiomi superficiali che originano  dal derma   
                                         papillare e che presentano il caratteristico  aspetto  
                                        a fragola “strawberry hemangioma”. Essi sono  
                                        generalmente normali  di colorito rosso lucido alla 
                                        nascita. Tuttavia entro i primi mesi di vita c’è un  
                                        notevole sviluppo vascolare che determina la  
                                        comparsa di una colorazione rossastra ed una netta  
                                        rilevanza rispetto alla superficie cutanea circostante. 
                                        Le lesioni sono molli, comprimibili e generalmente 
                                         variano di dimensione  da 0.5 cm a 4 cm. 
Gli emangiomi superficiali si presentano spesso       
come tumefazione cupoliforme di colorito rosso o 
rosso vinoso più o meno lobulata, calda al tatto, di 
consistenza elastica o duro elastica che aumenta 
leggermente di volume e consistenza sottosforzo o 
durante il pianto. Dopo qualche mese di apparente  
stabilità la lesione comincia a regredire ed i primi 
segni compaiono al centro con piccole aree più chiare 
che progrediscono in senso centrifugo provocando un 
aspetto più pallido alla lesione con contemporanea 
riduzione di consistenza. La  regressione spontanea si 
completa in genere verso i 5-7 anni, nelle lesioni più 
piccole intorno ai 3-4 aa. 
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 ›forme CAVERNOSE  sono gli emangiomi profondi. I vasi che includono  
                                             questi emangiomi sono localizzati in profondità  
                                             rispetto  alla superficie cutanea ed appaiono di  
                                             colorito bluastro ricoperti da epidermide normale. 
                                             La lesione sembra una massa pastosa solo  
                                             parzialmente comprimibile. Quando essi sono  
                                             localizzati in posizione declive si riempiono di  
                                             sangue, elemento questo che permette di  
                                             distinguerli clinicamente dai linfangiomi.  
                                                                      
                                                                                                                         
  ›forme  MISTE       emangioma superficiale associato ad uno profondo con 
                                      interessamento del derma e del sottocute 
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                           EMANGIOMI :   STORIA NATURALE 
 
La storia naturale della crescita e della regressione degli emangiomi fu 
descritta da Lister nel 1938 [14] per la prima volta ed oggi è stata meglio  
definita anche se l’enorme spettro di severità che va da lesioni banali e 
piccole a larghe e compromettenti lesioni, rende il decorso e la prognosi nei 
singoli pazienti abbastanza difficile, specialmente nei  bambini più piccoli 
nei quali è più probabile che si verifichi un crescita importante del tumore. 
Gli emangiomi sono i tumori più comuni dell’infanzia con una prevalenza di  
circa l’1-3% dopo i primi giorni di vita e più del 12% entro la fine del primo 
anno di vita. Come già accennato è stata osservata  una maggior  incidenza 
nei bambini prematuri  che aumenta in modo inversamente proporzionale 
al peso della [15]; così ad un anno la prevalenza nei pretermini con peso 
minore di 1500g è del 16% mentre in quelli con peso inferiore a 1000g è del 
23% . Al contrario, l’incidenza nei pretermini con peso superiore a 1500 g 
non è così diversa da quella dei bambini nati a termine. La prevalenza ad un 
anno degli emangiomi nei nati pretermine è stata correlata inoltre  in modo 
inversamente proporzionale all’età gestazionale: l’8% per i bambini  nati 
dopo la 35°settimana, l’11% per quelli nati tra la 30° e la 35° settimana e il 
19% per quelli nati tra la 25° e la 29° settimana [16]. 
Gli emangiomi infantili divengono evidenti durante il primo mese di vita in 
circa il 90% dei casi ed entro i nove mesi nel 100%. 
Il 65% degli emangiomi sono superficiali, il 15 % profondi ed il 20 %  misti. 
Essi presentano da un punto di vista fisiopatologico due fasi: la prima di 
intensa  proliferazione e la seconda di graduale regressione. 
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La FASE PROLIFERATIVA  è caratterizzata istologicamente dalla presenza 
di voluminose cellule endoteliali con frequenti mitosi, un elevato numero di 
mastcellule e membrane basali multilaminate. I canali vascolari non sono 
prominenti. Questa fase ha inizio generalmente durante i primi 12 mesi di 
vita con una crescita maggiore durante i primi 3-4 mesi di vita. La maggior 
parte degli emangiomi raggiungono la  loro massima dimensione intorno ai 
9-12 mesi  di età e spesso anche prima, se le lesioni sono più piccole e 
localizzate. 
 
La  lenta e spontanea FASE INVOLUTIVA segue la fase proliferativa ed è 
morfologicamente caratterizzata da un appiattimento delle cellule 
endoteliali con una normalizzazione del turn over cellulare e da una scarsa 
presenza di mastcellule, i canali vascolari si riempiono con una prevalenza 
di cellule ematiche e la lesione viene  sostituita gradualmente  da un 
cosiddetto “tessuto fibroadiposo” (fibrous-fatty tissue). [17] 
All’ età di  5 anni  il 50 % delle lesioni vanno  incontro ad involuzione. 
Questa percentuale aumenta al 70 % all’età di 7 anni ed il 90 % delle lesioni 
all’età di 9 anni ha una completa restituito ad integrum [18]. 
Tuttavia il 40-50% dei bambini affetti da emangioma presentano lesioni 
residue oltre al caratteristico “tessuto fibroadiposo”, come Teleangectasie 
dei vasi cutanei o anche  formazioni cicatriziali vere e proprie. La cute 
residua può presentare  atrofia o  raggrinzimento o addirittura  un 
pronunciato pallore[17]. (Fig. 1) 
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                                  Fig. 1    Esempio di cicatrice da pregresso Emangioma 
 
Circa il 50% dei neonati presenta segni premonitori che possono essere già 
evidenti alla nascita[19], sotto forma di  macchie teleangectasiche 
circondate da un alone pallido, di macula eritematosa oppure, meno 
comunemente, di  “contusione “ o di “graffio”[20]. (Fig. 2-3) 
 
                                            
   Fig.2               Precursore                                              Emangioma 
 
                                   
                                   Fig.3                   Altri esempi  di Precursori   di Emangioma 
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Mentre  la maggior parte degli emangiomi superficiali  inizia la propria 
crescita nelle prime settimane di vita, quelli profondi(sottocutanei o 
viscerali) si evidenziano solamente dopo alcuni mesi di vita.  
Raramente  gli emangiomi siano presenti al momento della nascita 
(Emangiomi congeniti intrauterini).                                                                    
Gli Emangiomi congeniti si distinguono dai più comuni E. Infantili per la 
loro presenza  in utero e per la loro precoce diagnosi mediante l’ecografia 
fetale a partire dalla 12° settimana di gestazione. Clinicamente la 
caratteristica che principalmente li distingue è la mancanza di una fase 
proliferativa e la loro tendenza ad involvere molto rapidamente, processo 
che si completa generalmente entro il primo anno di vita. 
Attualmente gli Emangiomi congeniti vengono distinti in 2 diversi tipi: 
*R.I.C.H. “Emangiomi congeniti rapidamente involutivi”, che presentano le  
caratteristiche tipiche degli emangiomi che hanno già subito una 
involuzione, regredendo nel giro di qualche mese, massimo entro l’anno. 
*N.I.C.H. “ Emangiomi congeniti non involutivi”  il cui volume  rimane  
stabile nel tempo o tendono ad allargarsi  con la crescita del bambino. 
La terapia ideale è l’exeresi. 
 
 
Gli emangiomi possono essere  localizzati nel DERMA SUPERFICIALE ed 
in tal caso si presentano come lesioni sopraelevate, lobulate e di colore 
rosso vivo(a “fragola”) o nel DERMA  RETICOLARE O SOTTOCUTE. Essi 
appaiono come masse soffici sopraelevate, spesso con una sfumatura 
bluastra[21]. L’epidermide sovrapposta appare normale anche se possono 
essere evidenziate alla periferia della lesione vene dilatate ( emangiomi 
cavernosi) . 
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Non raramente  gli emangiomi possono avere entrambe le caratteristiche, 
sia superficiali che profonde, manifestandosi come una lesione definita 
“uovo affogato, in camicia” (-poached egg-). 
 
LOCALIZZAZIONE   E   COMPLICANZE   COLLEGATE 
 
1) EMANGIOMA PERIOCULARE( ORBITALE) 
Sono i più comuni tumori orbitali dei bambini. Questi tumori possono 
crescere così estesamente da determinare fisicamente un’ostruzione 
dell’asse visivo. La maggior parte di essi possono  presentarsi  soltanto con 
una proptosi o ptosi  unilaterale[22]. Alterazioni visive come strabismo, 
miopia,  ambliopia, emianopsia sono presenti nel 43-66 % dei bambini [22]. 
La pressione del tumore in crescita sulla cornea può determinare 
astigmatismo e quest’ultimo se compare nel periodo critico dello sviluppo 
della normale visione può determinare  ambliopia permanente. L’età alla 
quale i bambini sono maggiormente suscettibili e il tempo per lo sviluppo 
dell’ambliopia non è ben chiaro. Studi effettuati su animali suggeriscono 
che anche pochi giorni di visione anormale nei primi mesi di vita possono  
essere causa di deficit visivi permanenti. 
 
                                 2) EMANGIOMA   PERIORALE- LABIALE 
 
Possono interferire con l’alimentazione, causare permanenti deformità  
 
del labbro, della mandibola e della dentizione. 
 
 
                           3) EMANGIOMA DELL’ORECCHIO 
 
Possono  indurre  una crescita ipertrofica dell’orecchio e deformità della  
 
cartilagine con possibili disturbi dell’udito. 
            4) EMANGIOMI LARINGEI-SOTTOGLOTTICI 
 
Possono determinare ostruzione delle vie aeree. Essi compaiono alla nascita   
 
o nell’  85 % dei casi entro 3 mesi di vita. Si associano frequentemente ad 
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emangiomi del volto, prevalentemente nella zona sovra-sotto mandibolare 
(“hemangiomi en barbe”) 
 
                                 5) EMANGIOMI ANO-GENITALI e LOMBO-SACRALI 
 
Essi  hanno una pronunciata tendenza alla ulcerazione e  
possono inoltre essere causa di sanguinamento, infezione, dolore  e 
dermatite. 
Gli  emangiomi della zona lombosacrale possono essere associati alla 
presenza di un disrafismo spinale nascosto (la RM è indicata in questi 
pazienti)[23]. Sono state segnalate altre manifestazioni cliniche associate ad 
essi come :”tethered spinal cord”(con progressivo deficit neurologico),  
ano imperforato, fistole rettali, anomalie renali, anomalie genitali e 
sacrali[24]. 
 
SINDROMI  ASSOCIATE  AGLI  EMANGIOMI 
 
                                   1) SINDROME DI KASABACH-MERRIT 
 
E’ una sindrome che si può manifestare entro 3 mesi di vita nei bambini con  
emangiomi multifocali, giganti ed in rapido accrescimento. Si caratterizza 
oltre agli angiomi per la presenza di una coagulopatia da consumo con  
porpora trombocitopenica, diatesi emorragica ed anemia emolitica. 
Questa  sindrome si pensava  fosse una complicazione rara ma pericolosa 
degli stessi emangiomi infantili. Attualmente è stato visto che la sindrome 
di K.Merrit è il risultato di due altre neoplasie vascolari vale a dire[25]: 
>EMANGIOENDOTELIOMA KAPOSIFORME 
> TUFTED EMANGIOMA 
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Il “TUFTED EMANGIOMA” ( o ANGIOBLASTOMA) è una rara forma di 
emangioma che compare prevalentemente nei bambini in epoca 
prepuberale. 
Istologicamente è caratterizzato dalla proliferazione lobulare di cellule 
ovalari, paffute intorno ad un lume ristretto simile ad una fessura. Questi  
vasi ematici sono strettamente impacchettati e organizzati a formare dei 
“ciuffi”(tufted) rotondi ripartiti nel derma e nell’ipoderma come dei granelli 
di piombo. 
 
L’ “EMANGIOENDOTELIOMA KAPOSIFORME” è un raro tumore 
vascolare che compare esclusivamente nell’infanzia. E’ una lesione più 
aggressiva ed infiltrante che può riguardare sia la pelle sia i tessuti profondi 
(es. retroperitoneo e mediastino). Esso è costituito da placche confluenti di 
capillari a lume ridotto circondato da cellule fusiformi (aspetto 
kaposiforme), marcate dall’anticorpo D2-40 specifico per le cellule 
endoteliali linfatiche[26]. Si possono riscontrare microtrombi, ammassi di 
cellule endoteliali epitelioidi e delle zone di piccoli capillari a parete molto 
fine, ingorgati da emazie. Sono spesso presenti linfatici dilatati e gli 
ammassi cellulari formano come delle protrusioni nel loro lume. A volte si 
possono associare delle zone simili ad un Tufted Emangioma. 
 
L’ E. Tufted e l’E. Kaposiforme hanno  istologia e manifestazioni biologiche 
simili a tal punto che si ritiene  che l’ E. Tufted rappresenti una forma 
precoce o più attenuata dell’ E. Kaposiforme[27]. 
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2) SINDROME   PHACE (s) 
E’ una rara e devastante sindrome neonatale caratterizzata dalla coesistenza 
di diversi disturbi, in particolare di [28] P (malformazione fossa cranica 
posteriore) H (emangioma) A (anomalie arteriose) C (coartazione aorta) E 
(anomalie oculari). Ciascun bambino con emangioma esterno facciale 
(soprattutto in presenza di emangiomi della regione temporo-mandibolare 
e/o oculare) dovrebbe essere attentamente studiato  con  RM cerebrale e 
ANGIO-RM per la visone contrastografica dell’aorta e dei vasi epiaortici al 
fine di escludere una PHACE. 
 
3) SINDROME   DI  DANDY-WALKER 
E’ una  anomalia strutturale del cervello dovuta agli emangiomi facciali. 
Essa include : cisti della fossa cranica posteriore, ipoplasia del verme 
cerebellare, dilatazione cistica del IV ventricolo con  idrocefalo e aumento 
della circonferenza cranica.  
 
4) EMANGIOMATOSI   DIFFUSA 
Il termine “Emangiomatosi” è stato usato per descrivere una presentazione 
caratterizzata da una disseminazione di piccoli emangiomi su tutta la 
superficie cutanea, associati ad interessamento epatico o encefalico, 
polmonare, intestinale, renale, ossa o oculare. Sono  emangiomi a forma  
simil cupoliforme, di colore dal rosso al rosa, di dimensioni variabili da 
pochi mm a qualche cm. Essi sono presenti spesso alla nascita o compaiono 
lentamente nelle diverse sedi [29]. Questa condizione non deve essere 
confusa con il quadro di ”EMANGIOMI  MULTIPLI  INFANTILI”  . In 
questa forma il numero delle lesioni raramente supera 10, al contrario 
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dell’emangiomatosi diffusa con un numero di centinaia o addirittura 
migliaia. 
                                  L’interessamento viscerale può mancare o essere asintomatico. 
Il fegato è comunque l’organo extracutaneo maggiormente interessato 
anche se virtualmente qualunque distretto può essere coinvolto. Nell’ 87% 
dei casi l’emangioma cutaneo è la prima manifestazione, più raramente è 
l’epatomegalia [30]. 
 
EMANGIOMI   ED  IPOTIROIDISMO 
In uno studio fatto nel 2000 da HUANG et alt.[31] si vide che in alcuni  
emangiomi   tissutali era presente una aumentata attività della 3-iodio 
tiroxina deiodinasi (enzima normalmente espresso nel cervello e nella 
placenta, responsabile della inattivazione della tiroxina). Negli emangiomi a 
più larga crescita l’aumento della inattivazione della tiroxina supera la 
capacità stessa di produzione della tiroide, determinando un quadro clinico 
di Ipotiroidismo. 
Nei bambini con emangioma pertanto sarebbe utile eseguire uno screening 
tiroideo. 
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                                  DIAGNOSI degli  EMANGIOMI 
La diagnosi degli emangiomi è prevalentemente clinica, basandosi sulle 
caratteristiche semeiologiche e soprattutto sulla storia naturale della 
lesione. Il doppler e l’eco-doppler  sono esami comunque utili nei casi in cui 
occorra differenziare una tumefazione angiomatosa da una malformazione 
venosa o un linfangioma. Gli esami angiografici non aggiungono nulla 
mentre il ricorso alla RM è raccomandabile negli emangiomi più 
problematici, come quelli laringei che possono interferire con la funzione 
respiratoria o quelli epatici che per il loro volume ed il conseguente shunt 
artero-venoso possono causare un sovraccarico cardiaco[32]. 
DIAGNOSI PRENATALE 
Gli emangiomi possono condizionare in molti casi la sopravvivenza del 
nascituro sia nel corso della vita fetale sia al momento del parto, sia nel 
periodo post natale. Gli emangiomi congeniti, i soli identificabili nel feto, 
sono una percentuale minima degli emangiomi che, com’è noto, si 
sviluppano prevalentemente nelle prime settimane di vita. Una corretta 
diagnosi prenatale( ecografica o RM) può consentire opportune procedure 
terapeutiche sul feto o sulla madre ed inoltre è utile nell’ informare i 
genitori sulla presenza del difetto vascolare congenito, più o meno grave, 
compatibile o meno con la vita, e programmare il  percorso terapeutico. 
ECO-COLOR DOPPLER 
L’eco-color doppler è l’indagine di diagnostica strumentale non invasiva di 
più rapida e semplice esecuzione in pazienti portatori di Emangiomi e 
Malformazioni vascolari. 
Per quanto concerne l’impiego clinico il ruolo della diagnostica non invasiva 
appare decisivo nel differenziare la fase proliferativi ed involutiva. Nel caso 
degli emangiomi l’Eco-Color doppler fornisce utili informazioni sulla 
 - 23 -
localizzazione dei vasi afferenti ( conformazione generalmente radiale) e 
sulla  profondità della massa. Alcuni autori sottolineano l’importanza della 
densità dei vasi per la valutazione dell’evoluzione dell’emangioma.                                   
Infatti , nella fase proliferativa di rapido accrescimento sono visualizzabili 
un’alta densità di vasi (> 5 vasi/cm2), un bassa resistenza, un elevato picco 
sistolico (>2 KHZ) ed  un elevato flusso diastolico con aspetti emodinamici 
del tutto sovrapponibili alle fistole artero-venose.  
Nella fase involutiva, la lesione diminuisce di volume così come la densità 
dei vasi decresce sensibilmente, pur mantenendo caratteri emodinamici 
peculiari ad elevato flusso sistodiastolico nei vasi residui. 
 
RISONANZA MAGNETICA 
E’  considerata la tecnica migliore per valutare l’estensione della lesione e le 
anomalie associate. Permette la  discriminazione dei contrasti tissutali. 
L’aspetto degli emangiomi alla RM varia molto a seconda della fase di 
proliferazione delle cellule endoteliali o di involuzione, con comparsa di 
lacune sempre più ampie, di tessuto mixoide ed adiposo. 
La porzione solida della lesione, costituita da cellule endoteliali, presenta 
segnale intermedio nelle immagini pesate in T1 ( isointenso o lievemente 
ipointenso rispetto alle strutture muscolari ) ed iperintenso nelle sequenze 
T2 . La matrice adiposa , presente nelle fasi di involuzione, ha segnale 
marcatamente iperintenso nelle immagini pesate in T1 . 
Gli spazi cistici hanno segnale di “liquido” nelle varie sequenze (ipointensi 
nelle sequenze T1 ed iperintensi nelle sequenze T2) ; il segnale del materiale 
fluido è tuttavia variabile, essendo influenzato, oltre che dalla quantità di 
molecole di acqua, anche dalla concentrazione proteica e dalla presenza di 
materiale emorragico. 
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La somministrazione di mezzo di contrasto determina, nella maggior parte 
dei casi, un vivace e piuttosto omogeneo enhancement degli Emangiomi, 
dipendentemente comunque dai loro rapporti con il sistema venoso 
sistemico; tale enhancement viene rappresentato con iperintensità nelle 
immagini T1 pesate . 
La RM è l’esame di scelta nei cosiddetti “ alarming hemangiomas”, cioè nei 
casi con ostruzione delle vie respiratorie, con deficit visivi, con segni di 
coagulopatia da consumo e nella sindrome P.H.A.C.E.(s) 
 
Quindi la diagnosi di emangioma è per la maggior parte clinica anche se 
spesso non risulta cosi facile : i maggiori problemi sono nella diagnosi 
differenziale con le malformazioni vascolari, infatti la letteratura contiene 
molti casi in cui gli  emangiomi soprattutto “cavernosi” o misti sono stati 
scambiati per malformazioni vascolari . A questo proposito le principali 
caratteristiche che contraddistinguono le malformazioni vascolari sono: 
         > una storia di lesioni presenti già alla nascita 
         > la mancanza della tendenza alla spontanea  regressione 
         > la frequente presenza nell’ area della lesione di altri elementi come  
             ad esempio un “port-wine stain” o un linfangioma circoscritto. 
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                            TRATTAMENTO degli EMANGIOMI  
Il trattamento degli emangiomi dipende da numerosi fattori : dalla 
morfologia, dalle dimensioni, dalla localizzazione, dal rischio potenziale di 
sfiguramento , dall’età del paziente e dal tasso di crescita o involuzione al 
tempo della diagnosi. 
Data la naturale tendenza alla involuzione spontanea tra 5-8 anni la grande 
maggioranza degli emangiomi non necessita di alcuna terapia né medica né 
chirurgica , ma di una semplice osservazione clinica nel tempo. Il principio 
di base è “ primum non nocere”  o “regarder sans toucher”( guardare senza 
toccare)[33]. Quindi, in assenza di complicanze o di sostanziali handicap 
estetici, il trattamento più appropriato è quello di aspettare. Comunque 
nonostante questa spontanea regressione della maggior parte degli 
emangiomi non c’è giustificazione per un nichilismo terapeutico. La 
necessità di un trattamento dovrebbe essere sempre singolarmente valutata 
e la semplice procrastinazione dovrebbe essere evitata perché potrebbe 
portare ad una severa riduzione delle possibilità di trattamento. Infatti 
questo atteggiamento conservativo richiede numerose deroghe : in caso di 
emangiomi in rapida crescita ( che raggiungono diametri superiori a 3 cm) 
e, indipendentemente dalle dimensioni, in caso di emangiomi localizzati in 
sedi critiche tali da ostacolare determinate funzioni : ad esempio quella 
laringea  o nasale con ostruzione alle vie respiratorie, quella labiale con le 
sue ripercussioni sulla alimentazione e  quella periorbitaria per quanto 
concerne la funzione visiva. 
La responsabilità di curare un bambino con  emangioma  solleva molte 
questioni: l’E. lascerà delle sequele?, quale E. costituisce un rischio per il 
bambino che sia esso vitale o estetico?, quale è il  momento in cui si dovrà 
intervenire ?....[33] 
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Quali Emangiomi trattare? 
E’ evidente che gli emangiomi che mettono in pericolo la vita del bambino o 
che possono comportare gravi complicanze ( oculari, viscerali o 
respiratorie) devono essere trattati il più rapidamente possibile . Tale sarà il 
caso per gli emangiomi della palpebra superiore che per compressione sul 
globo oculare possono comportare un astigmatismo o un ambliopia e gli 
emangiomi cervicali “en barbe” che rischiano di comprimere le vie 
respiratorie. Gli emangiomi diffusi di tipo teleangectasico detti “en plaque”o 
segmentari sono più soggetti a complicazioni (tipo ulcerazioni , 
compressioni degli organi vitali, anomalie associate..…). Essi devono essere 
seguiti in maniera ravvicinata e trattati nella maggioranza dei casi. Gli 
emangiomi del labbro  comportano spesso un vermiglione mal definito ed 
un eccesso cutaneo proporzionale alla grandezza del tumore;  per cui è 
importante limitare la proliferazione dell’ emangioma sia con un 
trattamento medico precoce che  una correzione chirurgica nei primi mesi 
di vita. Non è la stessa cosa per gli emangiomi della punta del naso 
(“Hemangioma Cyrano”) che rispondono poco al trattamento medico. Gli E. 
perianali e vulvari evolvono spesso verso un’ulcerazione dolorosa[33]. 
 
Come trattare gli Emangiomi? 
Le opzioni di trattamento includono: 
                    >TERAPIA CORTICOSTEROIDEA SISTEMICA 
                    >TERAPIA  CORTICOSTEROIDEA INTRALESIONALE 
                    > LASER TERAPIA 
                    >INTERFERONE α 
                    >ESCISSIONE CHIRURGICA 
                    >CRIOTERAPIA, EMBOLIZZAZIONE, RADIOTERAPIA  
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1.      Tp.  CORTICOSTEROIDEA   SISTEMICA 
Rappresenta nella maggior parte dei casi la prima linea terapeutica 
soprattutto negli emangiomi di dimensioni maggiori o quelli complicati. 
La modalità d’azione dei corticosteroidi in questa patologia non è molto 
chiara. Sembra comunque che i corticosteroidi stimolino l’apoptosi (per 
aumento del citocromo b)  e la  liberazione di fattori antiangiogenetici, 
mentre non ha alcun effetto sui fattori angiogenetici come bFGF o VEGF. 
Inoltre è stato visto che i corticosteroidi sarebbero capaci di aumentare la 
sensitività a sostanze vasocostrittrici endogene e questo effetto potrebbe 
impedire la proliferazione endoteliale[33]. 
La dose iniziale è di 2-3 mg/kg di prednisone o prednisolone  in una singola 
dose al giorno la mattina. Dosi maggiori sono a loro volta richiesti per gli 
emangiomi più complicati ad esempio quelli che determinano ostruzione 
delle vie aeree. Dopo circa 3 settimane di trattamento circa il 30 %  degli 
emangiomi mostra una regressione precoce cioè una riduzione delle 
dimensioni e un ammorbidimento alla palpazione, circa il 40% mostra una 
stabilizzazione mentre circa il 30% continua a proliferare malgrado la 
terapia corticosteroidea[34]. In caso di risposta positiva possiamo 
diminuire mensilmente la dose ( prima 1,5mg/kg al die il 2°mese, poi 
1mg/kg al die il 3°mese, poi 0,5 mg/kg il 4°mese ed infine 0,5 mg/kg ogni 2 
gg il 6°mese). 
Per evitare l’effetto rebound alla cessazione del trattamento si preferisce 
comunque continuare con una dose molto piccola di fondo di corticosteroidi 
finchè l’emangioma non prolifera più: questa è la regione per cui la durata 
media del trattamento dura per circa 5-6 mesi. 
Alcuni autori propongono di iniziare la terapia a dosi maggiori (3-5 mg/kg 
al die) anche se comunque non sono stati rilevati dei benefici anzi si sono  
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notate un aumento delle complicanze come ad es. cardiomiopatie ostruttive 
o ritardo staturo-ponderale a lungo termine. 
La risposta migliore alla terapia si ha nella fase proliferativa degli 
emangiomi. Infatti una delle cause del possibile fallimento della terapia è, 
oltre alla dose insufficiente e all’inadeguato assorbimento, anche l’iniziare 
la terapia quando la fase di proliferazione dell’emangioma è arrivata ad una 
conclusione[35]. 
I vaccini viventi devono essere sospesi finchè la dose non è di 1 mg/kg al 
die. Inoltre, poiché i corticosteroidi sono soppressori della funzione delle 
cellule T, i bambini che sono esposti alla varicella dovrebbero ricevere Ig 
antivaricella entro 72 h dalla esposizione per prevenire la disseminazione. 
Comunque quale sia il dosaggio iniziale, la durata del trattamento (± 6 
mesi) e gli effetti secondari dei corticosteroidi, ormai ben conosciuti, 
preoccupano sia i genitori che i medici; questi effetti secondari 
comprendono la Facies Cushingoide (70 %) , irritabilità (29 %), arresto 
della crescita  staturoponderale (35-40 %), irritabilità gastrica, 
cambiamenti della personalità, ipertensione. 
Tuttavia si è visto che tutti questi effetti secondari diminuiscono o 
scompaiono con la diminuzione della dose. L’ innocuità a lungo termine di 
questo trattamento ha portato i medici anche a prescriverli durante la 
gravidanza, per via orale o intramuscolare alla mamma o attraverso il 
cordone ombelicale sopratttutto per il trattamento dei voluminosi 
emangiomi facciali diagnosticati in utero.  
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                                2. Tp. CORTICOSTEROIDEA INTRALESIONALE 
Per cercare di evitare gli effetti collaterali della tp sistemica i corticosteroidi 
possono essere somministrati anche per via intralesionale soprattutto negli 
emangiomi più piccoli (<5 cm2) e localizzati.  
La dose iniziale è variabile dai 3 ai 5 mg/kg di TRIAMCINOLONE con una 
risposta pressoché identica a quella della terapia steroidea sistemica. Una 
iniziale risposta al trattamento di solito si può vedere già dopo 2 settimane. 
Se necessario l’iniezione si può ripetere ogni 6-8 settimane. 
A volte viene utilizzato anche il CLOBETASOLO PROPIONATO  
(soprattutto per gli emangiomi Periorbitali) che è un potente steroide 
topico, 2 volte al die per 2 settimane con una settimana di sospensione per 
evitare la comparsa di atrofia cutanea del tessuto circostante e comparsa di 
teleangectasia[36]. 
                    
 
3.    LASER   TERAPIA 
Il trattamento di fotocoagulazione mediante un dye-laser pulsato riconosce 
in genere 3 distinte indicazioni : 
> trattamento della fase proliferativa 
> trattamento degli emangiomi ulcerati  
> trattamento delle residue teleangectasie e dell’eritema post-involuzione 
Il suo ruolo nel trattamento degli emangiomi in fase proliferativa è molto 
controverso : infatti l’effetto di fotocoagulazione con il dye-laser pulsato si 
estrinseca solo sui vasi più superficiali ( profondità < 1 mm ). Quindi questo 
trattamento potrebbe essere indicato solo nelle fasi prodromiche dello 
sviluppo di un’emangioma ( quando l’aspetto è quello di una macchia 
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superficiale), perché è poco efficace negli emangiomi più profondi e spessi 
poiché la componente più profonda può continuare a proliferare. 
Esiste invece un accordo unanime sulla efficacia del trattamento di 
fotocoagulazione laser  nel caso di emangiomi ulcerati : pochi e ripetuti 
trattamenti sono in grado di favorire la cicatrizzazione dell’ulcera[37]. 
 
 
4.Tp.  con INTERFERONE α 
E’ considerato il trattamento di seconda scelta degli emangiomi complicati 
resistenti alla terapia corticosteroidea oppure quando ci sono 
controindicazioni a lungo termine alla terapia steroidea[38]. 
L’ INF è un fattore antiangiogenetico con funzione di soppressore della 
produzione del   bFGF, inibitore della migrazione delle cellule endoteliali e 
del richiamo e attivazione dei macrofagi. 
L’ INF viene somministrato per iniezione sottocutanea alla dose iniziale di   
1 milione U/m2 al die per 5 die/sett. Il dosaggio viene progressivamente 
aumentato a 2-3 milioni U/m2 al giorno per una durata di 9-12 mesi. La 
risposta è dell’ordine del 90 % ed i primi segnali di regressione sono visibili 
già dopo 2-12 settimane dall’inizio del trattamento[33]. 
Gli effetti secondari sono frequenti : stato febbrile e mialgie sono visibili 
all’inizio del trattamento e possono comunque essere trattate efficacemente 
con paracetamolo. Altre complicanze potenziali sono : l’aumento transitorio 
degli enzimi epatici , una neutropenia, una trombocitopenia ed anemia. Un’ 
ulteriore e grave complicanza che si può manifestare è la  diplegia spastica 
ed il ritardo di crescita motorio (10-30 %) : ecco perché un esame 
neurologico di base è consigliato per quei pazienti prima di sottoporsi alla 
terapia con INF α con successivi controlli neurologici ed ematologici ( 
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ematocrito, f(x) epatica, f(x) tiroidea ) tutti i mesi. Ovviamente nel caso si 
abbia la comparsa di alcuni segni di diplegia il trattamento deve essere 
sospeso immediatamente per permettere un veloce recupero del 
bambino[33]. 
 
ALTRI  AGENTI SISTEMICI 
Per evitare certe complicazioni neurologiche , precedentemente descritte, 
sono stati utilizzati per il trattamento degli emangiomi altri agenti anti- 
angiogenetici (Vincristina, Ciclofosfamide ,Bleomicina ). Essi erano  stati 
utilizzati precedentemente  per il trattamento di altri tumori vascolari più 
aggressivi come l’ emangioendotelioma o la S.me di Kasabach-Merrit. 
La VINCRISTINA, agente antiangiogenetico ben conosciuto dagli emato-
oncologi, sembra essere quello più efficace : in vitro essa induce l’apoptosi 
delle cellule tumorali . Il dosaggio usuale per questi tumori è di 0,05 mg/kg 
nei bambini di più di 10 kg, settimanalmente per una durata minima di 6 
mesi con una efficacia intorno al 100 %. Una riduzione delle dimensioni 
dell’ emangioma è visibile dopo 3 settimane di trattamento.  
Gli effetti indesiderati  sono : costipazione, dolore transitorio della mascella, 
neuropatia periferica, sindrome da inappropriata secrezione dell’ormone 
ADH. 
Va ancora dimostrato se la Vincristina può rimpiazzare l’INF-α [33]. 
La BLEOMICINA è utilizzata per iniezione locale direttamente nell’ 
emangioma con una efficacia variabile. 
Il CICLOFOSFAMIDE  è stato dimostrato essere anch’esso efficace. 
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5. ALTRE  TERAPIE 
  
RADIOTERAPIA 
Inizialmente prescritta per il trattamento degli emangiomi negli anni 1940-
1950 fu a lungo considerata come il trattamento di scelta per questa 
patologia. Attualmente questo trattamento è stato abbandonato visto le 
complicanze che ne sono derivate come l’arresto precoce delle zone di 
ossificazione , la sterilità , la cecità o la comparsa a lungo termine (talvolta 
anche 20 anni dopo) di lesioni maligne. 
 
CRIOTERAPIA 
E’ancora molto popolare per certi dermatologi ma questo trattamento 
doloroso e ripetitivo è inefficace sulla parte profonda dell’ emangioma  e 
lascia spesso cicatrici indelebili o ipopigmentazione [33]. 
 
EMBOLIZZAZIONE 
Essa deve essere limitata a situazioni d’urgenza come estesi emangiomi 
testa/collo  resistenti al trattamento medico e associati ad uno scompenso 
cardiaco non controllabile medicalmente. Essa deve essere effettuata da 
radiologi [33]. 
 
 6. ESCISSIONE   CHIRURGICA 
La chirurgia non costituisce il trattamento di prima scelta dell’ emangioma 
la cui storia naturale conduce più spesso alla involuzione spontanea con 
sequele residue minime. L’attitudine  classica è quindi quella della 
astensione terapeutica e la chirurgia è proposta principalmente per il 
trattamento delle sequele, ma in certi casi particolari la chirurgia può essere 
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realizzata precocemente senza attendere l’involuzione completa della 
lesione (vs i 7-8 anni ), ad es. nelle fasi precoci dell’ evoluzione dell’ 
emangioma soprattutto per quelle lesioni che sono abbastanza sferiche, 
prevalentemente superficiali o miste nei quali la chiusura può risultare  più 
semplice. Gli emangiomi che hanno una piccola base di impianto possono 
essere facilmente asportati: non ha senso infatti attendere l’involuzione 
quando l’asportazione chirurgica può essere completa senza perdite 
ematiche e con una limitata cicatrice. Anche in quelli a base di impianto più 
ampia (3-4 cm), la cicatrice può essere contenuta in pochi millimetri con la 
tecnica del round block che consiste nel chiudere la perdita di sostanza 
residua dopo l’escissione chirurgica con una singola o doppia borsa di 
tabacco. 
Possiamo comunque distinguere diverse fasi possibili del trattamento 
chirurgico[39]: 
- CH. D’URGENZA che è realizzata in ragione di una complicazione di 
un’emangioma dopo fallimento o insufficienza dei trattamenti medici : 
pericolo di vita, complicanza funzionale o evolutiva nelle “zone  a rischio” 
- CH. PRECOCE che è realizzata senza attendere l’involuzione completa  
per lesioni a debole potenziale involutivo ( emangiomi mediani o 
paramediani e/o a componente sottocutanea importante), a forte 
ripercussione psicologica (E. cervico-facciali ) o che possono essere 
all’origine di malformazioni difficilmente reversibili se attendiamo 
l’involuzione naturale. 
- CH. DELLE SEQUELE 
tratta gli eccessi cutanei residui, i residui fibrograssosi e i reliquati 
angiomatosi.  
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CHIRURGIA D’URGENZA 
Certi emangiomi di grande taglia mettono in pericolo la vita del bambino 
causando compromissione emodinamica diretta o insufficienza cardiaca. Il 
gesto chirurgico mira allora a sopprimere il massimo di tessuto tumorale 
ma, e questo è importante, senza alcuna intenzione di miglioramento 
morfologico/estetico . Le compromissioni funzionali sono la conseguenza di 
certe localizzazioni e complicanze evolutive possibili dell’emangioma . 
L’emangioma si complica sostanzialmente durante la fase d’evoluzione o di 
crescita attiva[39]: 
>le ulcerazioni e superinfezioni possono comportare problemi funzionali 
per il dolore di cui sono responsabili ( bocca e perineo ). In certi casi sono 
necessarie misure estreme ( sonda gastrica, gastrostomia o colostomia di 
deviazione) 
>le emorragie possono condurre all’exeresi precoce anche di lesioni di 
piccola taglia 
>la necrosi spontanea o secondaria a certe manovre terapeutiche ( 
crioterapia , radioterapia,infezioni in situ) può lasciare delle sequele tipo 
amputazioni più o meno importanti : dita, orecchie, naso, vulva, labbro….. 
> il volume in se stesso può avere delle conseguenze funzionali: distress 
respiratorio per ostruzione delle narici, ambliopia per copertura di tutto o 
parte il campo visivo. 
 
CHIRURGIA PRECOCE 
In certe localizzazioni l’emangioma può essere responsabile di deformazioni 
e /o di problemi di crescita ( deformazione della cartilagine del padiglione 
auricolare o cartilagine nasale nell’ Emangioma “CIRANO” 
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o ancora turbe della articolazione dentale). Converrà trattare queste lesioni 
prima che i difetti diventino perenni. 
Alcuni angiomi hanno un potenziale involutivo minore e si tratta per lo più 
di emangiomi a localizzazione mediana o paramediana con parte 
sottocutanea predominante. Questi potrebbero essere trattati 
chirurgicamente più precocemente per le loro ripercussioni psicologiche e 
sociali. Infine ogni emangioma che non ha mostrato alcun segno di 
involuzione dopo 2 anni di sorveglianza ha poche possibilità di regredire 
completamente ed allora potrebbe essere sottoposto ad un trattamento 
rimodellante anticipato come la varietà degli emangiomi N.I.C.H. [39] 
Il trattamento chirurgico potrà essere proposto una volta finita la fase di 
crescita attiva, di solito prima dell’età della scolarizzazione (6 anni) o anche 
prima della scuola materna per lesioni facciali con forte ripercussione social 
Lo scopo del trattamento è  essenzialmente estetico. Deve  essere in ogni 
caso prudente e conservatore rispettando i tegumenti circostanti. L’exeresi 
deve permettere, per quanto possibile, una chiusura senza tensione per 
evitare allargamenti cicatriziali secondari sgradevoli.  
Per lesioni la cui topografia e volume residuo lo permettano il principio 
chirurgico è quello di una exeresi totale o subtotale con sutura diretta. 
L’escissione fusiforme seguita da una sutura cutanea diretta è la tecnica più 
comune; certi autori promuovono una escissione circonferenziale della 
lesione con chiusura a borsa “purse string”[40]. Negli altri casi si realizza 
un trattamento modellante di superficie o della parte sottocutanea della 
lesione ( o di entrambi) grazie ad una resezione parziale modellante 
attraverso una via di accesso diretto o indiretto. Questo gesto può essere 
ripetuto se necessario o essere associato ad altre modalità terapeutiche 
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come il laser che può correggere le lesioni teleangectasiche residue di 
superficie. 
CHIRURGIA  DELLE  SEQUELE 
Lo stadio delle sequele è definito dal fatto che la fase di regressione è giunta  
a termine. Queste sequele legate alla involuzione dell’ emangioma e/o al 
gesto chirurgico primario, sono rappresentate da ispessimenti, eccedenze o 
lassità del rivestimento cutaneo, cicatrici e deformazioni di regioni 
anatomiche precise(naso,orecchie,palpebre,labbra). Le sequele sono tanto 
più importanti quanto più la lesione iniziale era voluminosa e quanto più 
era importante la partecipazione sottocutanea: in questi casi infatti 
l’involuzione è più lenta ( dai 3 agli 8 anni) rispetto alle forme puramente 
cutanee[41]. 
La fase di regressione può essere responsabile della persistenza di  tessuto 
fibroadiposo :alla fine della regressione l’emangioma sia cutaneo che 
sottocutaneo può lasciare un aspetto di sacco cutaneo arricciato con un 
rivestimento giallastro o eritematoso, avendo perso ogni elasticità e spesso 
percorso da teleangectasie; all’interno di questa eccedenza troviamo dei 
noduli sottocutanei, che corrispondono ai residui fibroadiposi 
dermoepidermici. 
Due tipi di trattamento sono proposti: l’escissione chirurgica e la 
lipoaspirazione[41]: 
L’EXERESI CHIRURGICA può riguardare tutto o parte  l’eccesso tessutale. 
L’inconveniente è l’aggiunta di cicatrici. L’espansione cutanea può essere 
utile per togliere zone estese di pelle patologica. 
La LIPOASPIRAZIONE ha il vantaggio di causare meno sanguinamento 
della chirurgia a cielo aperto, di non aggiungere cicatrici supplementari  e di 
evitare il rischio di lesione di fibre nervose soprattutto del nervo faciale per 
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le localizzazioni zigomatiche o sottomandibolari. I risultati sono  migliorati 
con l’introduzione di cannule di piccolo calibro; viene raccomandata prima 
della lipoaspirazione una infiltrazione sottocutanea di siero adrenalinato 
che ha il vantaggio di ridurre il sanguinamento e di potenziare l’aspirazione. 
La lipoaspirazione deve essere fatta in diversi piani e direzioni per favorire 
una retrazione cutanea e sottocutanea omogenea. 
Le CICATRICI  INESTETICHE possono essere dovute : 
a) alla involuzione dell’emangioma  e possono presentarsi sotto diverse 
forme: l’aspetto di pelle arricciata risponde bene al laser, in particolar modo 
si possono utilizzare due tipi di laser : DYE LASER PULSATO ed il LASER 
YAG i quali, ad alta energia, possono distruggere gli strati superficiali 
cutanei 
b) alla presa in carico chirurgica primaria: sono spesso larghe, circondate da 
teleangectasie, e di tipo atrofico o cheloide. Nel tempo chirurgico primario 
sono da evitare le suture sottotensione perché responsabili di ampliamenti 
secondari cicatriziali. 
Gli ECCESSI CUTANEI o LASSITA’  TEGUMENTARIA  possono 
essere trattati in diversi modi[41]: 
>escissione e sutura o escissione associata ad un redrapage tipo lifting a 
livello faciale 
>tecnica del “purse string” secondo Mulliken (utilizzata per il trattamento 
chirurgico primario) Dopo escissione della parte centrale dell’eccedente 
cutaneo e sottocutaneo, una sutura a borsa permette contemporaneamente 
una riduzione della superficie sequelare ed un redrappagio dell’eccesso[40]. 
L’incoveniente è quello di creare delle pieghe raggiate che per lo più si  
assorbono  spontaneamente in qualche settimana.  
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>rimodellamento osseo e apposizione di innesti ossei: il tessuto cicatriziale 
determina talvolta lo sviluppo osseo del massiccio facciale e l’apposizione di 
innesti ossei tratta sia l’ipoplasia ossea che l’iperlassità tegumentaria di 
superficie. 
DEFORMAZIONI  LABIALI,  NASALI,  AURICOLARI 
La punta del naso ed il labbro sono due punti in cui la regressione 
dell’emangioma è classicamente lenta e dove spesso la correzione chirurgica 
secondaria si rende speso necessaria.  
Al livello del NASO  gli angiomi “CIRANO” della punta possono provocare 
distorsioni cartilaginee al livello delle ali nasali e talora richiedono una 
rinoplastica di punta per via esterna con bilancio lesionale ed innesti 
cartilaginei. Per evitare questo tipo di intervento sarebbe raccomandato per 
queste lesioni una chirurgia precoce per via esterna da realizzarsi prima 
dello sviluppo delle deformazioni cartilaginee sulla punta del naso. 
Il LABBRO  può essere deformato e asimmetrico soprattutto a livello del 
vermiglione; riassorbendosi l’emangioma lascia il posto a tessuto fibroso 
che può alterare il colore del vermiglione e/o attenuare la delimitazione del 
labbro rosso/labbro bianco. 
Gli ORECCHI possono essere scollati, allungati; gli E. dell’elice, data la 
finezza del rivestimento, lasciano spesso deformazioni cartilaginee . 
I grossi emangiomi della GUANCIA, MENTO  possono venire a contatto con 
i mascellari del bambino e turbare la loro crescita, soprattutto per effetto 
massa. Dei dimorfismi maxillo-mandibolari con turbe dell’articolazione 
dentaria di tipo beanza laterale possono necessitare della presa a carico 
dell’ortodonzista associata o no alla chirurgia ortognatica. 
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                                  MALFORMAZIONI  VASCOLARI 
Le malformazioni vascolari sono anomalie strutturali, errori congeniti della 
morfogenesi vascolare che avvengono nel corso dell’embriogenesi e 
mostrano un turn over cellulare normale. Entrambi i sessi sono ugualmente 
colpiti. Esse, diversamente dagli emangiomi, sono generalmente presenti 
già alla nascita (anche se alcune possono comparire più tardivamente 
nell’adolescenza o nell’età adulta) . Questo fatto comunque sembra essere 
dipendente dal tipo di vaso coinvolto. Infatti le malformazioni capillari sono 
di solito presenti alla nascita come  le malformazioni linfatiche  e nell’80% 
di bambini sono clinicamente evidenti nel primo anno di vita. In contrasto a 
queste , le malformazioni venose possono comparire in qualsiasi momento, 
dalla nascita fino all’età adulta . Le malformazioni arteriose o artero-venose 
sono invece spesso evidenti al momento dei “ cambiamenti ormonali”, come 
la pubertà o la gravidanza. 
Diversamente dagli emangiomi, le malformazioni vascolari non proliferano 
ma crescono proporzionalmente con la crescita del bambino .  
Mentre gli emangioni vanno incontro ad una rapida proliferazione per 
iperplasia delle cellule endoteliali, le malformazioni vascolari si accrescono 
per ipertrofia e la progressiva ectasia delle strutture vascolari causata ad 
esempio da sepsi, traumi, da cambiamenti ormonali ( pubertà,gravidanza) 
comporta l’ espansione di tali lesioni.                                                               
Mentre istologicamente negli emangiomi si ha una rapida proliferazione di 
cellule endoteliali con frequenti mitosi e largo numero di mastcellule, 
caratteristiche delle malformazioni  vascolari sono invece la normale 
(piatta) apparenza delle cellule endoteliali e l’ectasia vascolare.  
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La principale caratteristica delle malformazioni vascolari è che esse non 
mostrano mai segni di involuzione e questa fondamentale differenza dagli 
emangiomi è alla base de diverso approccio diagnostico ma soprattutto 
terapeutico [42]. 
 
Le Malformazioni Vascolari vengono classificate prevalentemente in base al 
tipo di vaso predominante ed alle caratteristiche del flusso: 
 
> M. CAPILLARI 
> M. VENOSE                   che   rientrano nelle lesioni a BASSO  FLUSSO 
> M. LINFATICHE 
 
> M. ARTERIOSE 
     che rientrano nelle lesioni ad ALTO FLUSSO 
> M. ARTEROVENOSE  
 
 
 
1)  M. VASCOLARI      CAPILLARI 
Le malformazioni vascolari capillari sono angiodispalsie caratterizzate dalla 
presenza nel derma di una fitta rete di capillari abnormemente e 
permanentemente dilatati. 
Sono chiamate comunemente ( ma impropriamente ) “angiomi piani “ o 
“nevi flammei “ ed anche “macchie a vino di porto “:( PORT WINE STAIN). 
Tranne casi eccezionali sono presenti subito alla nascita e, diversamente 
dagli emangiomi, non regrediscono spontaneamente ma tendono a 
permanere fino all’età adulta. Subiscono un progressivo aumento di 
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dimensioni in misura proporzionale all’accrescimento del segmento 
corporeo interessato. I due sessi sono colpiti in egual misura. La loro 
frequenza, se non si considerano quelli della linea mediana, è bassa (o,3%). 
Le M. Capillari interessano prevalentemente la cute anche se possono 
colpire le mucose, come chiazze di dimensioni variabili da pochi mm fino a 
più dermatomeri. La testa è la regione più colpita anche se tali 
manifestazioni possono essere potenzialmente ubiquitarie. 
ISTOPATOLOGIA 
Dal punto di vista istopatologico le M. Capillari sono caratterizzate da 
capillari ectasici del derma senza ipercellularità né proliferazione 
endoteliale, infatti i capillari hanno una normale struttura e sembrano di 
numero normale. Nell’adulto quando la lesione si ispessisce la parete dei 
capillari diventa fibrosa, se confrontata con quella delle venule. 
L’immunoistochimica con anticorpi monoclonali ( PAL-E, ICAM-1,ELAM-1) 
non mostra differenza tra i capillari di cute sana e quelli del nevo flammeo , 
mentre questi ultimi alla colorazione con S-100 presentano una 
diminuzione delle fibre nervose. Pertanto queste malformazioni  a “vino di 
porto “ sarebbero il risultato di un deficit di innervazione simpatico dei vasi, 
in altre parole sarebbero vasi anatomicamente normali ma funzionalmente 
dilatati perché privi del normale tono per un difetto anatomico stabile[43]. 
MANIFESTAZIONI CLINICHE 
Le più comuni malformazioni vascolari capillari sono le banali chiazze 
vascolari dei neonati chiamate anche “ nevi flammei neonatorum” o 
“salmon patches “ a localizzazione medio frontale, palpebrale o nucale 
che si attenuano col tempo e non comportano disturbi estetici importanti . 
Le chiazze nucali sono in alcuni paesi così comuni da essere definite “ 
morso di cicogna “; si riscontrano fino all’80 % dei neonati caucasici e sono 
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da considerarsi parafisiologiche. Altrettanto possiamo dire delle chiazze 
mediofrontali  e delle teleangectasie palpebrali. 
All’ esame clinico le malformazioni vascolari capillari si presentano come   
chiazze cutanee di colorito roseo o rosso violaceo, a margini netti e 
frastagliati, generalmente non rilevati , di dimensione ed estensione 
variabili, isolate o multiple e confluenti. All’ interno della chiazza è possibile 
notare la presenza di strie teleangectasiche costituiti da capillari di calibro 
maggiore. 
Un altro aspetto clinico caratteristico è la metamerizzazione : la topografia 
delle lesioni segue abitualmente la distribuzione dei dermatomeri del capo, 
tronco, arti. Tale aspetto si riscontra con maggiore frequenza nelle 
localizzazioni facciali che rispettano tipicamente la distribuzione delle 
branche sensitive del trigemino .  
In alcuni casi, soprattutto nelle localizzazioni cranio-facciali, gli angiomi 
piani manifestano nel corso degli anni un’inusuale tendenza 
all’accrescimento che produce una marcata iperplasia del derma e del 
tessuto sottocutane, associate ad una caratteristica dilatazione del letto 
capillare venulare sottoepidermico. Si tratta dei cosiddetti “ angiomi piani 
iperplastici “ che si presentano all’esame clinico come chiazze di consistenza 
fibrosa e colorito rosso violaceo particolarmente scuro , spesso ricoperto da 
placche o formazioni vegetanti di aspetto polipoide. 
Nell’ approccio al paziente portatore di una malformazione capillare  va 
sempre considerata la possibilità che essa costituisca la manifestazione 
superficiale di una sindrome malformativa complessa o sistemica. 
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Gli Angiomi  craniofaciali del territorio trigeminale possono essere il  
marcatore cutaneo della sindrome di STURGE  WEBER che è una 
sindrome neurocutanea caratterizzata da : 
> nevo cutaneo congenito(macchia vinosa) nella parte superiore del volto 
> buftalmo e glaucoma omolaterale 
> convulsioni e ritardo mentale per atrofia cerebrale, calcificazioni 
intracraniche e dilatazioni ventricolari[44]. 
L’Angioma Piano può  anche costituire la prima manifestazione neonatale 
della Sind.me  di KLIPPEL-TRENAUNAY in cui la malformazione 
capillare coinvolge tipicamente un intero arto inferiore estendendosi in 
direzione centripeta fino all’ emibacino omolaterale e si associa ad una 
malformazione venosa complessa ed a gigantismo dell’arto interessato[45]. 
La presenza di un esteso Angioma Piano sulla superficie di un arto può 
essere talora il primo segno della Sind.me di PARKES-WEBER, 
caratterizzate da microfistole arterovenose ed ipertrofia dello scheletro e dei 
tessuti molli ad evoluzione lentamente ingravescente [46].  
TELEANGECTASIE 
Sono malformazioni vascolari capillari asintomatiche in forma di piccole 
ectasie lineari, arboriformi, o in chiazzette puntiformi simili ad un angioma 
stellare. 
TELEANGECTASIE NEVOIDI UNILATERALI 
Costituiscono una rara forma caratterizzata da lesioni a disposizione 
metamerica che compaiono più frequentemente dopo la pubertà. La 
teleangectasia essenziale generalizzata interessa quasi esclusivamente il 
sesso femminile, compare dopo la pubertà e può manifestarsi su tutto l’ 
ambito cutaneo con lesioni che aumentano progressivamente di dimensioni 
e di numero.  
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TELEANGECTASIA EREDITARIA BENIGNA 
È una forma clinicamente indistinguibile dalla precedente ma è familiare, 
autosomica dominante. Quando sono interessate le mucose va distinta dalla 
Sind.me di Rendu Osler o teleangectasia emorragica ereditaria. 
In quest’ultima però le lesioni si sviluppano più lentamente ed inoltre la 
cute, le mucose e gli organi interni presentano frequenti sanguinamenti. 
CUTIS      MARMORATA     TELEANGECTASICA 
E’ una rara anomalia capillaro-venosa del derma e del tessuto sottocutaneo, 
non ha predilezione di sesso e le lesioni possono essere localizzate o 
generalizzate, con predilezione per il tronco e gli arti. 
Clinicamente è caratterizzato da striature violacee serpiginose a 
disposizione reticolare che si accentuano con il freddo e la posizione 
declive; regrediscono parzialmente nei primi mesi di vita lasciando atrofie 
biancastre più o meno accentuate. Sono state segnalate numerose anomalie 
associate, praticamente in tutti gli organi. Istologicamente  le vene ed i 
capillari sono dilatati, in un derma ed ipoderma peraltro normali. 
 
                                             
                                                 CUTIS   MARMORATA    TELEANGECTASICA 
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DIAGNOSI  
La diagnosi di malformazione capillare è essenzialmente clinica. 
La valutazione strumentale deve fondamentalmente distinguere le forme 
capillari pure dalle forme miste capillaro-venose ed escludere l’ eventuale 
presenza di fistole artero-venose congenite a bassa velocità di flusso. 
> ECO-COLOR DOPPLER 
Risulta essere l’esame di prima istanza nello studio di queste malformazioni 
consentendo  innanzitutto di valutare lo spessore del derma e del tessuto 
sottocutaneo, la densità dei capillari malformati e la loro estensione in 
profondità. Permette inoltre di evidenziare la presenza di vene ectasiche 
sottocutanee studiandone la morfologia, il decorso, la confluenza e le 
caratteristiche flussimetriche. 
> RMN  
Può essere utile, occasionalmente, per una migliore definizione 
dell’architettura della malformazione e per lo studio delle eventuali 
anomalie associate  
 
TRATTAMENTO 
La terapia delle malformazioni vascolari capillari mira essenzialmente a 
distruggere i capillari ectasici senza danneggiare le strutture circostanti. La 
scelta del trattamento dipende dal grado di estasia  (diametro)  dei vasi 
interessati. 
>    LASER      TERAPIA 
E’ attualmente considerata il trattamento di scelta per le malformazioni 
capillari pure soprattutto se localizzate al volto.  
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Attualmente il DYE-LASER PULSATO (dye-laser 585 nm o 595nm) dà 
buoni risultati nella maggior parte dei pazienti con una discreta tollerabilità 
locale ed una pressochè virtuale assenza di effetti collaterali come cicatrici o 
discromie cutanee.  Il dye-laser consente una selettiva termolisi mirata alla 
ossiemoglobina con una microagglutinazione dei globuli rossi intracapillari 
ottenendo in tal modo l’obliterazione dei vasi senza esiti cicatriziali. Una 
media di 2-6 trattamenti si può rendere necessaria ed il tasso di risposta 
varia dal 4 al 100 %[ 47].                                                                                                 
Le lesioni resistenti al laser pulsato possono rispondere al KTP, al Laser a 
vapori (anche se in questi sono state notate più complicanze), all’Argon  e al 
ND: YAG laser. 
                                  > Nelle forme miste  capillaro-venose e nelle forme teleangectasiche è utile       
il ricorso alla  SCLEROTERAPIA  PERCUTANEA  che dovrebbe essere 
eseguita con POLIDICANOLO all’ 1-2 % o GLICERINA CROMICA.  
Nella maggioranza dei casi comunque le malformazioni capillaro-venose 
possono usufruire di una terapia combinata associando la scleroterapia 
delle vene di scarico o delle teleangectasie alla laser terapia del letto 
capillare malformato[1]. 
> L’ EXERESI  CHIRURGICA  è molto limitata soprattutto per le 
localizzazioni cranio faciali, in quanto la necessità di eseguire ampie 
incisioni cutanee produce risultati poco soddisfacenti sul piano estetico, per 
gli esiti cicatriziali estremamente deturpanti. Il ricorso alla chirurgia 
dovrebbe essere preso in considerazione negli angiomi piani iperplastici 
dell’adulto, soprattutto in presenza di vegetazioni polipoidi peduncolate, in 
quanto può dare risultati soddisfacenti laddove la laser terapia risulta 
inefficace, a causa della marcata ipertrofia cutanea. 
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2)  M. VASCOLARI    VENOSE 
Sono considerate le più comuni malformazioni vascolari . 
Si presentano prevalentemente in forma sporadica in soggetti con anamnesi 
familiare negativa, ma sono descritte anche forme ereditarie a carattere 
familiare. Si tratta nella maggior parte dei casi di malformazioni isolate, ma 
si osservano  talora forme multifocali o addirittura disseminate a carattere 
sistemico. Esse possono interessare sia la pelle che i tessuti sottocutanei. La 
distribuzione per sede mostra una netta prevalenza delle malformazioni 
vascolari venose periferiche, soprattutto a carico degli arti inferiori e delle 
m. vascolari cranio faciali ( in particolare in regione temporo-masseterina , 
fronto-palpebrale e labio-linguale). Le localizzazioni meno frequenti sono 
quelle toraco-addominali e genitali. 
 
ISTOPATOLOGIA 
Istologicamente esse si presentano come canali vascolari a parete sottile , 
spesso senza muscolatura liscia ma con caratteristiche normali delle cellule 
endoteliali. E’ utile classificare le M.V. Venose in due gruppi cioè [1]: 
>SEMPLICI dove si riscontra la presenza di vene anomale abnormemente 
ectasiche (vene lacunari) senza collegamenti diretti con i principali assi 
venosi superficiali e/o profondi, localizzati più spesso nel tessuto 
sottocutaneo ma talora anche in sede intramuscolare o intrarticolare. 
>COMPLESSE  dove sussistono varie anomalie congenite a carico dei 
principali assi venosi superficiali e/o profondi in prevalenza agli arti : 
ipoplasia o agenesia di diversi tratti del sistema venoso, incontinenza 
valvolare primaria, persistenza di vene embrionarie tronculari, come le vene 
marginali. 
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MANIFESTAZIONI  CLINICHE 
Esse interessano più spesso la pelle, la mucosa ed i tessuti molli,  ma 
possono praticamente interessare tutti i tessuti. Il quadro semeiologico e 
sintomatico delle malformazioni vascolari venose è estremamente variabile 
in relazione alla sede, alla profondità, all’estensione ed alle alterazioni 
anatomo-emodinamiche presenti. La loro estensione si può limitare a 
piccole papule-macchie superficiali  fino  a larghe masse profonde. 
Le M. Venose superficiali si vedono come masse di dimensioni e forma 
variabile di consistenza molle elastica, ricoperta da cute di colorito bluastro 
violaceo, più o meno lobulate indolori. 
Le M. Venose profonde sono meno evidenti all’esame obiettivo soprattutto 
se di piccole dimensioni; tuttavia osservandole attentamente si osserva una 
tipica asimmetria anatomica rispetto all’emisoma controlaterale che si 
accentua in posizione declive. Le vene embrionarie si presentano come 
trombi venosi ectasici a decorso tortuoso ed irregolare che si estendono 
dalle regioni distali per una lunghezza variabile verso la radice dell’arto. 
Le malformazioni vascolari venose possono costituire una componente di 
malformazioni vascolari complesse sistemiche, ad esempio: 
> Sind.me  di  KLIPPEL TRENAUNAY in cui si osserva una malf. vascolare 
venosa periferica complessa associata ad una malformazione capillare 
cutanea e alla ipertrofia dello scheletro  e dei tessuti molli[45] 
> Sind.me di MAFFUCCI è una displasia mesodermica generalizzata 
congenita che associa numerose neoplasie tra le quali prevalgono 
encondromi ed angiomi. Si tratta prevalentemente di malformazioni 
vascolari venose superficiali associate contemporaneamente, ma 
generalmente in territori indipendenti, a neoformazioni deformanti 
(displasie, encondromi) in vicinanza della linea epifisaria delle ossa lunghe 
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soprattutto nella parte distale degli arti; possono determinare 
accorciamento dell’arto ,frequenti fratture e possibile evoluzione verso il 
condrosarcoma[48]. 
>Sind.me di BEAN ( o “blue rubber bleb nevus sindrome” ) 
Sono malformazioni vascolari venose di consistenza molle elastica 
disseminate su cute e tubo digerente. Clinicamente la manifestazione 
cutanea è raramente unica infatti più spesso sono elementi plurimi. La 
localizzazione avviene generalmente al tronco e agli arti ma possono 
comparire in ogni sede. Essi si presentano per nulla o poco rilevati sulla 
cute di colorito cianotico, bluastro di consistenza gommosa-elastica e se 
compressi consentono la penetrazione del dito nei sottostanti tessuti, 
ritornando subito su se stessi appena cessata la penetrazione[49]. 
Si associano spesso ad angiomi della mucosa del tratto gastrointestinale( 
laddove le perdite ematiche possono creare uno stato di anemia ipocromica) 
 blue rubber bleb nevus 
 
DIAGNOSI 
E’ generalmente posta all’atto dell’esame clinico. Tuttavia, ciascun paziente 
deve essere sottoposto ad un’ accurata valutazione strumentale dei 
principali parametri morfologici e funzionali della malformazione : 
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estensione e dimensione, rapporti anatomici, effetti emodinamici, pervietà 
e continenza del circolo superficiale e profondo. 
>RX DIRETTA 
Consente di evidenziare segni indiretti delle malformazioni venose quali i 
fleboliti o eventuali displasie e dismetrie scheletriche associate. 
>ECO-COLOR DOPPLER 
Rappresenta un esame preliminare, utile per studiare l’estensione della 
malformazione, la pervietà e la continenza dei sistemi venosi superficiali e 
profondi, la morfologia e la funzionalità delle valvole venose e per escludere 
la presenza di fistole artero-venose. 
>RMN 
Definisce in modo più accurato l’estensione della malformazione ed i suoi 
rapporti anatomici con organi interni e strutture muscolo 
scheletriche, soprattutto nelle localizzazioni profonde. 
 
>FLEBOGRAFIA 
L’iter diagnostico dovrebbe essere completato da questo esame 
indispensabile per avere un quadro morfologico ed emodinamico completo 
della malformazione e dell’intero sistema venoso. E’utile eseguire l’indagine 
sia in fase ascendente, discendente che per puntura diretta. 
 
TRATTAMENTO 
Obiettivi del trattamento sono la regressione parziale o completa della 
malformazione, la riduzione o scomparsa dei segni di insufficenza venosa, 
la riabilitazione funzionale dell’arto interessato, l’eliminazione o il 
ridimensionamento di vari inestetismi. 
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>La SCLEROTERAPIA  
Ha trovato negli ultimi anni ampia diffusione e consente un trattamento 
efficace, a ridotta invasività e a basso rischio delle malformazioni venose 
per cui deve essere  considerata una valida alternativa o un utile 
complemento della chirurgia soprattutto nelle forme lacunari o a 
localizzazione cranio-faciale. 
La scleroterapia può essere effettuata per via percutanea diretta nelle 
malformazioni venose superficiali, isolate e di modeste dimensioni. Nelle 
malformazioni  estese o localizzate più in profondità è preferibile eseguire la 
scleroterapia sotto controllo radioscopico, utilizzando la tecnica della 
flebografia per puntura diretta. In tal modo è possibile avere un rigoroso 
controllo della sede di iniezione e della diffusione del mezzo sclerosante e si 
può inoltre ottenere una verifica immediata dei risulati della sclerosi. 
Si utilizzano vari mezzi sclerosanti in rapporto alle caratteristiche 
morfologiche, alla sede anatomica ed alla estensione della malformazione : 
in presenza di vene malformate reticolari e/o di piccolo calibro, soprattutto 
se localizzate al labbro ed alla lingua si preferisce l’uso di POLIDICANOLO 
in soluzione al 2-3% ; nelle malformazioni venose di grosso calibro ad 
ampia estensione (vene lacunari) soprattutto nelle zone 
temporomandibolari, conviene optare per l’utilizzo di agenti sclerosanti più 
potenti come l’ETANOLO al 95 %. 
>La CHIRURGIA 
La chirurgia riveste comunque un ruolo fondamentale nella complessa 
strategia di trattamento delle malformazioni venose. La procedura 
chirurgica più frequente consiste nella asportazione di vene malformate di 
tipo lacunare o reticolare degli arti inferiori che deve essere preferibilmente 
eseguita con tecniche mini-invasive praticando micro-incisioni cutanee ed 
 - 52 -
utilizzando speciali uncini da flebectomia .                                                            
In caso di persistenza di una vena embrionaria a morfologia tronculare è 
consigliabile la rimozione chirurgica che deve essere sempre eseguita con la 
mini-invasività. Nelle forme con incontinenza valvolare congenita qualora 
lo studio ecografico preoperatorio dimostri la presenza di lembi vascolari 
displastici è possibile effettuare la ricostruzione chirurgica dell’apparato 
valvolare (venoplastica). Nei casi di agenesia venosa profonda ed ipertrofia 
compensatoria di vene superficiali come la grande safena e sue collaterali, 
sussiste per ovvie ragioni una controindicazione all’asportazione chirurgica 
di vene malformate a funzione vicariante. 
In definitiva nella maggior parte dei casi è utile attuare una terapia 
combinata, in quanto l’associazione di trattamenti chirurgici e percutanei 
consente di ottenere migliori risultati clinici sia estetici che funzionali. 
 
 
3)  M.VENOSE   ARTERO-VENOSE (MAV) 
Sono le malformazioni vascolari più rare ma forse più gravi. 
Si sviluppano gradualmente nella infanzia e possono  restare a lungo tempo 
quiescenti o manifestarsi con un aspetto superficiale di una falsa 
malformazione capillare, spesso più calda della pelle vicina. Può anche 
peggiorare all’improvviso in seguito a traumi locali, ad asportazione 
chirurgica, a legature vascolari o a stimoli ormonali (pubertà, farmaci…). 
Per quanto concerne la sede anatomica si riscontra una netta prevalenza 
delle localizzazioni agli arti e nel distretto cervico-faciale (soprattutto 
labiale, linguale, auricolare, temporo-masseterino e fronto-orbitale) ma 
sono descritte anche forme toraciche, addominali e pelviche. 
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Nella maggior parte dei casi le  MAV coinvolgono i tessuti molli superficiali 
(cute, mucose)  ma spesso si osservano forme localizzate nei piani profondi 
con interessamento di muscoli, ossa ed articolazioni. Più raramente si 
osservano anche localizzazioni encefaliche o viscerali[50]. 
ISTOPATOLOGIA 
Sono costituite da una o più arterie afferenti tributarie di un nidus di fistole 
artero-venose, e una o più vene di drenaggio senza l’interposizione di un 
letto capillare. Le dimensioni del nidus sono estremamente variabili da 
forme micronodulari fino a forme giganti con coinvolgimento massivo di un 
intero arto. Istologicamente la lesione è mal delimitata; è formata da vasi di 
dimensioni molto variabili, di forma ovoidale o un po’ irregolare, 
regolarmente dispersi nei tessuti. Certi vasi hanno una struttura arteriosa o 
venosa, mentre altri sono difficilmente classificabili, con una architettura 
elastica quasi assente o un aspetto intermedio tra arterie e vene. Talora 
nelle MAV ci può essere anche una componente capillare, spesso 
importante, che può avere anche un aspetto lobulato richiamando gli 
emangiomi infantili. 
MANIFESTAZIONI CLINICHE 
Le MAV si presentano clinicamente come tumefazioni dei tessuti molli di 
proporzione ed estensione variabile, caratterizzate da consistenza molle-
elastica; la cute frequentemente è ipertermica, presenta chiazze di capillari 
dermici soprastanti, può ulcerarsi con emorragia ed i pazienti possono 
avvertire dolori pulsanti: alla palpazione si può percepire un fremito e alla 
auscultazione un caratteristico soffio continuo con rinforzo sistolico[43]. 
Si osserva talora una ipertrofia più o meno marcata dello scheletro e dei 
tessuti molli che talora produce gravi deformazioni anatomiche e questo è 
più evidente nelle localizzazioni periferiche, in cui si osserva una tipica 
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dismetria con allungamento ed ipertrofia dell’arto interessato, ma si 
riscontra anche in sede cranio faciale ( in particolare nelle forme labiali, 
fronto-orbitarie e naso-geniene) 
DIAGNOSI 
Deve avere l’obiettivo di confermare il sospetto clinico di MAV e di indagare 
l’estensione, l’architettura e l’emodinamica. 
> L’ECO-COLOR DOPPLER 
E’ l’esame di primo livello fondamentale. Le MAV  presentano all’eco[51]: 
- assenza di massa tissulare mentre si ha la presenza di un “groviglio” 
vascolare  
-un letto arterioso dilatato e tortuoso con flusso ipercinetico con una 
velocità elevata spesso superiore a 1,5 m/sec ed una caduta dell’indice di 
resistenza visto la presenza di microfistole artero-venose 
-le vene afferenti al flusso arterioso 
 
> ARTERIOGRAFIA 
E’ fondamentale per uno studio accurato della malformazione, del numero e 
della morfologia delle arterie afferenti, della distribuzione delle fistole, 
dell’emodinamica degli shunt artero-venosi, di eventuali anastomosi con 
altri distretti vascolari, del circolo venoso di drenaggio. 
>RMN 
E’ l’esame che completa l’inquadramento diagnostico precisando le 
dimensioni della malformazione, la morfologia e l’estensione in profondità 
del nidus, i rapporti anatomici con gli organi vicini, la presenza di eventuali 
anomalie associate. 
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TRATTAMENTO 
In considerazione delle difficoltà di aggressione e radicalità chirurgica , 
nonché della spiccata tendenza alle recidive, un atteggiamento conservativo 
appare giustificato nelle MAV stabili in assenza di complicanze. Un 
atteggiamento aggressivo è raccomandabile in presenza di segni di rapida 
evolutività, nelle forme molto estese o in presenza di gravi complicazioni 
locali e/o sistemiche. Il trattamento è comunque ANGIOCHIRURGICO ( 
embolizzazione e/o chirurgia classica o con laser chirurgico) quando si 
riesca ad isolare il nidus ed a trattarlo chirurgicamente. 
> L’ EMBOLIZZAZIOE PERCUTANEA 
Può essere considerata  attualmente la procedura di prima scelta nel 
trattamento delle MAV. E’ necessario eseguire un cateterismo arterioso 
superselettivo, raggiungendo con il catetere il tratto terminale delle 
afferenti e rilasciando il materiale embolizzante direttamente nel nidus 
delle MAV. Si possono utilizzare materiali solidi come l’alcool polivinilico e 
le sfere di silicone, oppure liquidi, come l’alcool etilico e l’isobutil-2-
cianoacrilato. 
In presenza di MAV molto estese a rapida evoluzione è consigliabile per 
migliorare i risultati una terapia combinata con l’associazione di  
>PROCEDURE CHIRURGICHE e PERCUTANEE : un’ embolizzazione 
preliminare può rendere molto più agevole l’asportazione del nidus, in 
quanto offre il vantaggio di ridurre la portata delle fistole e dell’emorragia 
intraoperatoria. 
>La SCLEROTERAPIA con aggressione per via venosa retrograda delle 
MAV si è andata recentemente affermando e deve essere considerata un 
utile trattamento complementare alla embolizzazione delle arterie afferenti. 
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Tuttavia si propone nei casi in cui l’embolizzazione arteriosa è tecnicamente 
difficile (arterie afferenti tortuose e/o di piccolo calibro ) o rischiosa 
(comunicazioni con arterie terminali di organi vitali o tessuti sani). La 
scleroterapia delle vene di drenaggio deve essere eseguita preferibilmente 
su guida flebografica e si avvale di polidicanolo o dell’etanolo quali 
sclerosanti, selezionando l’uno o l’altro in funzione della portata della fistola 
artero-venosa. 
L’iniezione deve essere rigorosamente eseguita a flusso bloccato , 
occludendo con opportuni mezzi di compressione le vie di drenaggio, in 
quanto l’alta velocità di flusso potrebbe veicolare a distanza il mezzo 
sclerosante. 
 
 
 
                                  4)  M. VASCOLARI     LINFATICHE 
Le malformazioni vascolari linfatiche originano durante lo sviluppo fetale 
per un difetto della linfoangiogenesi (aplasia, ipoplasia, ostruzione, 
dilatazione dei vasi linfatici) 
 
LINFANGIOMI 
Sono malformazioni amartomatose consistenti in canali linfatici dilatati 
delimitati da normali cellule endoteliali. 
Le lesioni linfangiomatose possono essere presenti alla nascita o compaiono 
poco dopo. Il maggior picco di incidenza è intorno alla metà della prima 
decade di vita. L’incidenza è leggermente maggiore nelle femmine che nei 
maschi. Non sembra esserci per tale patologia una familiarità. 
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Dal punto di vista eziopatogenico i linfangiomi sono considerati la 
conseguenza di un difetto circoscritto di crescita del tessuto linfatico . 
Diversi meccanismi sono stati chiamati in causa ma  quello più probabile è 
un difetto della linfogenesi, in cui porzioni di sacchi linfatici primitivi 
restano sequestrati dal resto della rete linfatica e la linfa prodotta non trova 
via di drenaggio nella rete vascolare [52]. 
La più importante caratteristica di tutti i linfangiomi congeniti è che essi 
non sono parte del sistema di conduzione della linfa. Essi possono essere 
localizzati sulla pelle (linfangioma circoscritto) ma spesso c’è 
frequentemente una comunicazione con una più estesa malformazione che 
origina dai linfatici principali della regione, particolarmente alla radice 
dell’arto [53]. 
 
 CARATTERISTICHE CLINICHE 
In generale possiamo distinguere tra un linfangioma circoscritto ed uno 
cavernoso 
> LINFANGIOMA CIRCOSCRITTO 
E’ l’espressione di una malformazione vascolare caratterizzata dalla 
proliferazione di numerosi linfatici a parete sottile e ben delimitati da 
cellule endoteliali, nella parte superiore del derma. La superficie di queste 
lesioni è spesso papillata ed occupata da linfatici di nuova formazione : 
questa configurazione è responsabile dell’aspetto a “frog spawn”  
che spesso si vede in questo tipo di malformazione vascolare [54]. Dentro 
questi spazi vascolari residua un materiale rosastro omogeneo cioè linfa. 
Il processo talora non riguarda solo la parte superficiale del derma ma 
anche tutto il derma e talvolta il grasso sottocutaneo, per questo non è 
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talvolta semplice rimuovere i linfangiomi superficiali attraverso la semplice 
escissione. 
Il linfangioma circoscritto è il tipo più comune e si presenta sottoforma di 
numerose vescicole raggruppate o disperse, chiare, da dimensioni minute a 
5 mm di diametro che sono state paragonate al “frog spawn”. Le vescicole 
traslucide contengono generalmente un fluido chiaro che occasionalmente è 
sfumato di sangue. In alcuni casi la superficie del linfangioma può apparire 
simil verrucosa ed essere scambiata per una lesione virale.  
 Il termine “circoscritto” può alcune volte essere frainteso poiché ci può                
essere una estesa  componente profonda alla malformazione che non è 
clinicamente evidente. Di fatti la semplice escissione chirurgica dei 
linfangiomi visibili potrà determinare  l’ulteriore crescita delle vescicole 
superficiali indicando ciò una ulteriore diffusione delle malformazioni nel 
sottocutaneo. E’ stato dimostrato che la malformazione originale cresce dai 
linfatici contrattili profondi che sono malformati e non sono in continuità 
con il normale sistema di conduzione della linfa [52]. Per questo prima di 
procedere alla escissione sarà opportuno definire bene i limiti sottocutanei. 
Il linfangioma circoscritto può presentarsi a qualsiasi età ma usualmente 
compare alla nascita o durante l’infanzia. I siti più comuni sono le ascelle, 
spalle, fianchi, le parti prossimali degli arti ed il perineo. 
Il Trattamento  di scelta del linfangioma è quello dell’exeresi chirurgica. 
Molte volte però una completa escissione chirurgica non è possibile, ed 
allora sono state proposte diverse terapie non chirurgiche come ad esempio 
la crioterapia, la radioterapia e la sclerotizzazione per cutanea. Gli agenti 
sclerosanti che sono stati utilizzati comprendono il destrosio, soluzioni 
saline ipertoniche, la tetraciclina, la doxaciclina, l’acido acetico, l’etanolo 
ma soprattutto l’ OK-432 (PICIBANIL) [55,56]. Questo suggerisce che la 
 - 59 -
scleroterapia potrebbe essere un trattamento di prima linea dei linfangiomi 
di piccole dimensioni ed uniloculari, riservando la chirurgia ai casi ad essa 
refrattari. Frequente è comunque l’associazione di entrambe le terapie 
chirurgica e sclerosante. 
 
 
> LINFANGIOMA  CAVERNOSO 
Nel Linfangioma cavernoso generalmente, a differenza del linfangioma 
circoscritto, le cisterne linfangiomatose sono localizzate nel grasso 
sottocutaneo ed un aspetto comune di questo tipo di linfangioma è la 
presenza di muscolo liscio nella parete dei linfatici. 
Clinicamente appare come un ingrandimento soffice, mal definito, talora 
doloroso, della pelle e dei tessuti sottocutanei che può andare ad interessare 
larghe aree della faccia, collo, tronco ed estremità; la superficie della pelle è 
generalmente normale. 
Le principali complicanze sono quelle di un aumento di volume 
“improvviso” per sanguinamento intracistico o infezione; mentre i 
linfangiomi cervicali possono determinare compressione della vie aeree o 
disfagia e quelli addominali determinare compressione delle vie digestive. 
E’ un tipo di linfangioma che spesso è refrattario a terapia chirurgica o altre 
terapie proprio perché le cisterne linfangiomatose tendono spesso a 
persistere nel grasso sottocutaneo. 
I linfangiomi con poche ma larghe cavità simil cistiche contenenti una linfa 
chiara  sono chiamati IGROMI CISTICI.  La maggior parte  si sviluppa nel 
collo ma essi frequentemente si estendono alla parte superiore del 
mediastino. Gli igromi cistici sono a tutti gli effetti simili ai linfangiomi 
cavernosi con la caratteristiche che gli igromi hanno spazi cistici più larghi. 
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LINFANGIOMA  CISTICO   DEL  MESENTERE 
Il  linfangioma cistico del mesentere è una rara patologia benigna 
intraddominale di eziologia incerta, che compare prevalentemente nei 
bambini, anche se rari casi sono stati descritti nell’età adulta[57,58] 
L’incidenza è di circa 1:20,000 ammissioni negli ospedali pediatrici. Il 
range di età và dalla nascita fino a 18 anni e più del 60% dei casi sono 
diagnosticati prima dei 5 anni di età. Sono più frequenti nel sesso maschile. 
Anche se i linfangiomi possono svilupparsi nel retroperitoneo e 
nell’omento, il mesentere con il suo abbondante network linfatico è la sede 
di maggior localizzazione. A causa dei vasi linfatici dilatati di cui è formato, 
il linfangioma può avere un aspetto multiloculato. Il suo contenuto può 
essere sieroso, sieroematico o chiloso. Esso ha un endotelio delimitato da 
tessuto connettivo e fibre muscolari lisce. Confrontato con le cisti 
mesenteriche, il linfangioma cistico è generalmente più grande, ha un 
comportamento più invasivo ed inoltre è più spesso sintomatico. 
Queste lesioni rimangono nella maggior parte dei casi completamente 
asintomatiche, rappresentando un reperto occasionale  ecografico  o 
intraoperatorio. Il linfangioma cistico assume un significato clinico quando 
raggiunge notevoli dimensioni tali da comprimere le strutture adiacenti o 
per l’instaurarsi di complicanze. I sintomi dipendono comunque dalle 
dimensioni, dalla localizzazione e dalle complicazioni come torsioni, 
emorragia, infezione o rottura. La “classica presentazione” è quella di una 
occlusione parziale intestinale associata ad una massa addominale 
palpabile, mobile. Il modo più comune della presentazione acuta nei 
bambini è l’ostruzione del piccolo intestino, talvolta associata a volvolo con 
o senza infarto intestinale. Per quanto riguarda l’esame fisico, la maggior 
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parte dei bambini presentano distensione addominale con o senza una 
massa palpabile. Una massa ben definita può essere difficile da palpare a 
causa della consistenza soffice e fluida e della grande mobilità. La massa 
può essere anche enorme arrivando ad occupare tutta la cavità addominale 
simulando un’ascite. Altri  sintomi sono, oltre la distensione addominale, il 
dolore addominale, nausea, vomito biliare, diarrea o costipazione[57]. 
All’ eco, il linfangioma mesenterico appare come una massa cistica ben 
definita o multicistica. Alla Tac l’aspetto è quello di una massa di grandi 
dimensioni con pareti sottili multisettate.                                                           
La completa escissione chirurgica è il trattamento di scelta e la resezione del 
linfangioma può spesso richiedere la resezione del tratto adiacente di 
intestino [59]. 
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MATERIALI    E   METODI 
Caso clinico N° 1 
 M. Alessia        età        5  ANNI 
 
 Diagnosi:         EMANGIOMA   DELLA    LINGUA    
 Terapia :          EXERESI   CHIRURGICA: asportazione e legatura selettiva  
                            dei vasi che irrorano l’emangioma in modo circonferenziale 
    
                               
                                               
              
                        Caso clinico  N°2 
F. Sara             età             2  MESI 
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Diagnosi :       EMANGIOMA  DEL DORSO 
Terapia   :       EXERESI    CHIRUGICA        
                       
                                
 
                                       
 
                         Caso clinico  N°3 
A. Thomas      età           1  ANNO e MEZZO 
 - 64 -
 
Diagnosi :      EMANGIOMA SPALLA SX 
Terapia   :      EXERESI CHIRURGICA 
 
  
           
                
 
Caso  clinico  N° 4 
S. Patrik            età        2   ANNI 
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Diagnosi :       EMANGIOMA  DEL DORSO 
Terapia   :       EXERESI  CHIRURGICA: incisione a losanga comprendente  
                         la lesione. Asportazione fino alla fascia muscolare . Emostasi  
                         accurata dei numerosi vasi afferenti la lesione. Sutura della  
                         ferita a strati. 
 
                    
        
            
 
Caso    clinico   N°5 
M. Simone         età          11  ANNI 
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Diagnosi:           EMANGIOMA   LABBRO INFERIORE  
Terapia:             EXERESI     CHIRURGICA 
 
Caso  clinico  N° 6 
B. Sara              età             2   ANNI 
 
Diagnosi:        EMANGIOMA  LABBRO INFERIORE 
Terapia:          EXERESI  CHIRURGICA 
 
Caso  clinico   N° 7 
K. Kahola       età            1  ANNO 
 
Diagnosi :     EMANGIOMA    DEL  DORSO 
Terapia  :      EXERESI   CHIRURGICA:incisione a losanga comprendente la  
                      lesione. Asportazione della stessa che infiltra il muscolo dorsale 
                      Emostasi accurata dei numerosi vasi afferenti alla lesione . Un  
                      vacuum. Sutura della ferita a strati. Esame istologico  
                      estemporaneo:Emangioma. 
 
 
 
Caso  Clinico  N° 8 
V. Diana       età  2  MESI 
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Diagnosi :    EMANGIOMA   PALPEBRA  SUP. SX 
Terapia  :     OSSERVAZIONE 
 
2 mesi 
 
 
 
4 mesi 
 
 
 
6 mesi 
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1 anno 
 
2 anni e mezzo 
si nota la riduzione dell’emangioma 
Caso  Clinico N° 9 
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C. Ylenia                età   3  MESI    
 
Diagnosi :              EMANGIOMA   PALPEBRA SUP. SX 
Terapia   :               OSSERVAZIONE 
 
   3 mesi 
   
   
7 mesi 
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                               10 mesi 
                                
 
 
 
                                2 anni 
 
 
 Si nota  la  progressiva riduzione  dell’ emangioma 
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 Caso  clinico N°10 
M. Luca              età     2   MESI 
 
Diagnosi :          EMANGIOMA   PALPEBRA  SUP. DX 
Terapia   :          OSSERVAZIONE 
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                        Caso  clinico  N° 11 
B. Lorenzo       età         1    ANNO 
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Diagnosi :       EMANGIOMA  REGIONE NASO-ORBITARIA SX 
Terapia   :       TP   medica con  DELTACORTENE® (“PREDNISONE”) 
                          
 
 
 Caso  clinico  N°12 
B. Elena             età      2   MESI 
 
Diagnosi :         EMANGIOMA   REGIONE       ZIGOMATICA   DI   SX 
Terapia   :         TP medica con  DELTACORTENE® ( “PREDNISONE”) 
  
                         Caso   clinico  N° 13 
B. Anna            età   2   ANNI 
 
Diagnosi :       Diffuso   EMANGIOMA  GAMBA   e   PIEDE   DX 
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Terapia  :        TP   CORTICOSTEROIDEA  TOPICA  
 
                                   
 
     
     
Evoluzione   dopo   la terapia  corticosteroidea 
                         Caso   clinico   N°14 
F. Luisa                età   3   MESI 
 
Diagnosi :            EMANGIOMA LABBRO SUPERIORE 
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Terapia   :             OSSERVAZIONE 
      
  
 
Caso  clinico   N° 15 
F. Giulio        età      1   ANNO 
 
Diagnosi :    EMANGIOMA   ANGOLO  NASO-PALPEBRALE  DX 
Terapia :      OSSERVAZIONE 
      
Caso clinico N° 16 
J. Maria         età     5   MESI 
 
Diagnosi:       EMANGIOMA CAPILLARE REGIONE PALPEBRALE DX 
Terapia  :       DYE-LASER 
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   Prima del trattamento                                 Dopo 4 sedute di terapia con laser 
 
 
 
 
 
Caso clinico N° 17 
M. Luca            età    3    MESI 
 
Diagnosi:         EMANGIOMA DELLA PALPEBRA E DELLA SPALLA DX 
Terapia  :         CRIOTERAPIA 
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Caso clinico N° 18 
P. Giulia            età     1   MESE 
 
Diagnosi:          EMANGIOMA  OCCHIO  SX 
Terapia :           CRIOTERAPIA 
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Caso clinico N° 19 
P. Marco         età    2  MESI 
 
Diagnosi:        EMANGIOMA CAVERNOSO DEL BRACCIO DX 
Terapia :         CRIOTERAPIA 
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Caso   clinico   N°20 
G. Camilla      età    2   MESI 
 
Diagnosi  :     EMANGIOMA  DEL GRANDE LABBRO  E DELL’ADDOME 
Terapia  :       TP    medica   con   FUCICORT® (“BUDESONIDE +  
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                         ANTIMICROBICO”) tutti i gg per 3 settimane poi a gg alterni 
 
    
Emangioma    del    grande labbro 
       
  Emangioma    del   dorso 
 
 
 
                         Caso  clinico N° 21 
P. Chiara         età    4  MESI 
 
Diagnosi:        EMANGIOMA  PALPEBRA INFERIORE  DX 
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Terapia  :        TP   medica  con  DYE-LASER                  
 
Caso   clinico   N° 22 
L. Sabrina      età        4   MESI 
 
Diagnosi :      EMANGIOMA   PALBEBRA SUPERIORE DX 
Terapia  :       TP   medica  CORTICOSTEROIDEA  TOPICA 
 
 
 
Caso   clinico  N° 23 
M. Anna          età     5  MESI  
 
Diagnosi  :     EMANGIOMI   MULTIPLI 
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Terapia   :      OSSERVAZIONE 
 
 
 
 
 
     
 
 
Caso  clinico N° 24 
P. Gaia          età   4   MESI 
 
Diagnosi :    EMANGIOMA   LABBRO SUPERIORE 
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Terapia :      OSSERVAZIONE 
 
 
      
 
 
                                 
 
                                           
 
 
 
Caso   clinico  N°25 
M.  Irene      età    4   MESI 
 
Diagnosi :    EMANGIOMA   LABBRO SUPERIORE 
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Terapia   :    OSSERVAZIONE 
 
  
 
 
                          
 
 
 
 
                        Caso  clinico N° 26 
                                  P. Ambra       età         2   MESI 
 
Diagnosi :     EMANGIOMA   PALPEBRA INFERIORE SX 
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Terapia   :      TP  medica   con CLOBESOL (Steroide topico) 
 
       
Prima   della terapia   con Clobesol 
 
 
     
Dopo  1 mese di terapia con Clobesol. Si nota l’iniziale fase proliferativi dell’ 
Emangioma tipica delle prime settimane di vita 
                         Caso   clinico  N° 27 
T. Rebecca    età  6   MESI 
 
Diagnosi :      EMANGIOMA  DEL VERTICE 
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Terapia  :       OSSERVAZIONE 
 
 
                                
                                 Caso   clinico  N°28 
P. Martina      età    5   MESI 
 
Diagnosi :      EMANGIOMA   DEL  VERTICE 
Terapia   :      OSSERVAZIONE 
                                                 
Caso  clinico  N° 29 
D. Martina           età    3   MESI 
 
Diagnosi :            EMANGIOMA    PALPEBRA SUPERIORE SX 
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Terapia  :             DYE-LASER PULSATO   e trattamento  
                              intralesionale con TRIAMCINOLONE 
                  
 
    Emangioma   prima della terapia 
 
 
  caso precedente dopo la TP 
 
Caso   clinico  N° 30 
P. Federico     età  1  MESE  (nato prematuro) 
 
Diagnosi :       EMANGIOMA   PARTE TERMINALE BRACCIO DX ESTESO 
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                         ALLA PARTE  PROSSIMALE DELLA MANO 
Terapia  :        TP medica  con  CLOBESOL UNGUENTO (steroide topico) 
 
6-06-2006 
  
 
19-09-2006 
   
Si nota l’iniziale fase proliferativa delle prime settimane di vita. 
Inizia   la terapia  con il CLOBESOL UNGUENTO 
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   10-10-2006 
                                      30-12-2006 
                                     29-05-2007 
                                     07-03-2008 
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Caso  clinico  N° 31 
G. Giulia               età  1  MESE 
 
Diagnosi:             MALFORMAZIONE  VASCOLARE  CAPILLARE 
                               (“  SALMON PATCHES DIFFUSA”) 
Terapia   :             OSSERVAZIONE 
 
Alla  nascita 
                
A   6 mesi 
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Caso   clinico  N° 32 
C. Mary              età        7   anni 
 
Diagnosi:          MALFORMAZIONE VASCOLARE CAPILLARE 
Terapia  :           LASER 
 
       
                 
 Prima del trattamento                            Dopo il trattamento con LASER 
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Caso  clinico N° 33 
N. Cherise               età    17   ANNI 
 
Diagnosi:                 MALFORMAZIONE  VASCOLARE  CAPILLARE 
Terapia   :                 LASER 
 
                 
Prima del trattamento                            Dopo il trattamento con LASER 
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Caso   clinico N° 34 
C. Greta               età      4   MESI 
 
Diagnosi:            MALFORMAZIONE  VASCOLARE  CAPILLARE 
Terapia  :            OSSERVAZIONE 
 
A   1 mese 
      
 A  4  mesi 
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                        Caso   clinico N° 35 
B. Laura                    età   5   MESI 
 
Diagnosi :                 MALFORMAZIONE  VENOSA DEL COLLO 
Terapia   :                 EXERESI     CHIRURGICA 
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Caso  clinico N° 36 
D. Davide                età    5  ANNI 
 
Diagnosi:                 LINFANGIOMA  CIRCOSCRITTO 
Terapia  :                 SOSTANZA  SCLEROSANTE  
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Caso   clinico   N° 37 
P. Filippo                      età    5   MESI 
 
Diagnosi :                     LINFANGIOMA   DELLA LINGUA 
Terapia   :                     EXERESI      CHIRURGICA 
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                         Caso  clinico  N° 38 
P. Cecilia             età    11   ANNI 
 
Diagnosi  :          LINFANGIOMA    ASCELLA DX 
Terapia   :            EXERESI      CHIRURGICA   
                              Incisione cutanea ascellare ad S italica .Preparazione del  
                              margine esterno del muscolo grande pettorale. Isolamento  
                              della vena ascellare .Isolamento della massa linfatica che  
                              occupa completamente la cavità ascellare prendendo  
                               intimi rapporti con le strutture contigue (vena ascellare,  
                               gruppo dei linfonodi ascellari, nervo toracico lungo e vena 
                               mammaria esterna,parete toracica).La massa pluricistica  
                               viene accuratamente liberata dalle strutture anatomiche e 
                               si legano i piccoli vasi linfoematici afferenti ad essa . Essa  
                               si continua fino alla regione sottoclavicolare. Asportazione 
                                                                radicale della massa e controllo dell’emostasi. 
  
 
 - 98 -
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Caso  clinico N°39 
B. Marco                 età       3   MESI 
 
Diagnosi :                LINFANGIOMA    ASCELLA DX 
Terapia   :               EXERESI  CHIRURGICA                   
 
Caso clinico N° 40 
G. Maria                     età    10   ANNI 
 
Diagnosi  :                   LINFANGIOMA  CISTICO  DEL COLLO 
Terapia    :                   TP.  medica  con sostanza sclerosante OK-432 
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 Dopo  la   terapia 
                                  Caso clinico N° 41 
N. Martina                età     5   ANNI 
 
Diagnosi  :                LINFANGIOMA    CISTICO   DEL MESENTERE  
Terapia     :                EXERESI   CHIRURGICA  DELLA TUMEFAZIONE 
Caso  clinico N° 42 
S. Giulia                 età     5   ANNI 
 
Diagnosi :             LINFANGIOMA  CISTICO  DEL MESENTERE 
                                                                (la bambina era giunta all’osservazione per dolori  
                                                                 addominali crampiformi   conseguenti ad una occlusione 
                                                                 del tenue) 
                                    Terapia :      EXERESI  CHIRURGICA DELLA TUMEFAZIONE CON 
                                                                 RESEZIONE  IN BLOCCO DI UN TRATTO DI UNA  
                                                                 ANSA INTESTINALE. 
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                                   TABELLA   N° 1 
                                                          CASISTICA 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
PATOLOGIA 
 
 
N° 
casi 
 
   Età 
   media 
 
 Tp       
medica. 
 
 Tp 
chirurg. 
 
Osservaz. 
EMANGIOMI 
 
 
 
 
  30 
  
13 mesi 
(range 1 
mese-5 anni) 
 
   13 
 
    7 
 
      10 
 
LINFANGIOMI 
 
 
 
    7 
  
5 anni 
(range 3mesi-
11 anni) 
 
   2 
 
   5 
 
      0 
MALF.VASCOL. 
CAPILLARI- 
VENOSE 
 
 
 
    5 
  
5 anni 
(range  1 
mese- 17 
anni) 
 
 
    2 
 
   1 
      
      2 
 
      TOT 
 
 
 
 
  42 
 
3,5 anni 
(range 1 
mese- 17anni) 
 
   17 
 
  13 
 
     12 
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DISCUSSIONE   E   CONCLUSIONI 
Le anomalie  congenite vascolari sono un gruppo eterogeneo di affezioni 
caratterizzate da alterazioni morfostrutturali ( di varia gravità ed 
estensione) dei vasi ematici e linfatici. 
Il trattamento di queste lesioni, come è stato riportato nella tesi, non è 
univoco, in assenza di vere e proprie linee guida. 
Gli  Emangiomi sono i tumori vascolari benigni più frequenti  nell’ infanzia 
con una incidenza pari al 10-12 % dei neonati con percentuali ancora 
maggiori, fino al 30%, nei prematuri. Sono caratterizzati tipicamente da una 
fase di crescita proliferativa che si esaurisce di regola poco oltre i 12 mesi, 
seguita da una lenta fase di regressione  tra uno e dieci anni di età che può 
lasciare spesso vistose sequele come escrescenze  fibrose, aree di cute 
teleangectasica o ipopigmentata o atrofica. Circa  il 60-70 % delle lesioni si 
localizzano nel distretto cervico-faciale.  
La diagnosi è prevalentemente clinica; il doppler e l’eco-doppler sono esami 
comunque utili nel caso occorra differenziare una tumefazione angiomatosa 
da una malformazione venosa o da un linfangioma. Esami angiografici non 
aggiungono nulla mentre il ricorso alla RM è raccomandabile negli 
emangiomi più problematici come quelli laringei (con complicanze sulla 
funzione respiratoria) ed epatici ( che possono per il loro volume e 
conseguente shunt causare un sovraccarico cardiaco). 
Data la naturale tendenza alla involuzione spontanea la grande 
maggioranza degli emangiomi non richiede alcuna terapia (“wait and see”) . 
Questo atteggiamento conservativo richiede numerose deroghe: in caso di 
emangiomi  in rapida crescita (con diametro maggiore di 3 cm) e, 
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indipendentemente dalle dimensioni, in caso di emangiomi localizzati in 
sedi critiche tali da ostacolare determinate funzioni: laringea, ano-genitale, 
labiale, nasale ed orbitaria. La terapia corticosteroidea sistemica ha 
mostrato una efficacia pari al 30-40% anche se i possibili effetti collaterali ( 
temporaneo arresto della crescita, alterazioni ossee, aspetti cushingoidi ed 
infezioni) fanno preferire la terapia corticosteroidea intralesionale con 
infiltrazione in diversi punti della massa angiomatosa. 
Altra tecnica è quella del dye-laser pulsato anche se, poiché l’effetto si 
estrinseca solo sui vasi più superficiali, questo trattamento potrebbe essere 
indicato solo nelle fasi prodromiche dello sviluppo degli emangiomi. Per gli 
emangiomi  giganti che non rispondono alla terapia steroidea per os o 
intralesionale si ricorre all’uso dell’ INF-α, anche se la potenziale 
neurotossicità lo rende indicato solo in casi selezionati. La crioterapia e 
l’embolizzazione sono terapie ancora oggi usate ma di minor efficacia. 
L’escissione chirurgica si esegue in casi selezionati: angiomi  che mostrano 
scarsa tendenza alla involuzione naturale; quelli a base d’impianto 
peduncolata in sedi esposte e facilmente asportabili; resistenti alla terapia 
medica. 
 
Tutto ciò è in linea con la casistica presentata nella tesi di 30 (75%) 
emangiomi, con una prevalenza di gran lunga superiore nel sesso femminile 
(21 su 30 ), una età media alla diagnosi di 13 mesi ( con un range da 1 mese 
a 5 anni) e la maggior parte sono localizzati nel distretto cervico-faciale (21 
su 30) ed in particolare, abbiamo notato una netta predominanza degli 
emangiomi  a livello della regione periorbitale. Di questi, 13 sono stati 
trattati con terapia medica (di cui 3 con terapia sistemica steroidea, 4 con 
terapia steroidea locale, 3 con crioterapia e 3 con dye-laser pulsato), 7 sono 
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stati trattati con exeresi chirurgica e 10 con la semplice osservazione 
ambulatoriale(wait and see).  
Le Malformazioni Vascolari, difetti della embriogenesi di solito 
permangono e  si aggravano nel corso della esistenza. Diversamente dagli 
emangiomi sono presenti alla nascita e si distinguono in varie patologie a 
seconda delle caratteristiche proprie dei vasi interessati (malf. capillari, 
venose, arteriosa e linfatiche) e delle caratteristiche emodinamiche (ad alto 
e basso flusso). 
Diversamente dagli emangiomi le malformazioni vascolari non proliferano 
ma crescono proporzionalmente con la crescita del bambino e quindi non 
mostrano mai segni di involuzione e questa fondamentale differenza con gli 
emangiomi è alla base del diverso approccio diagnostico ma soprattutto 
terapeutico. 
La diagnosi, come per gli emangiomi, è quasi sempre clinica; la valutazione 
strumentale può aiutare a distinguere  i vari tipi di lesione, come ad 
esempio l’eco-doppler, l’arteriografia e la flebografia e la RM.  
Per quanto riguarda la terapia, le malformazioni vascolari capillari 
attualmente hanno come trattamento di scelta quelli della fotocoagulazione 
con dye-laser pulsato mentre, come dimostra la nostra tesi, l’exeresi 
chirurgica è molto limitata. Le malformazioni venose possono, oltre alla 
asportazione chirurgica, essere trattate con terapia sclero-embolizzante  
percutanea fleboguidata. 
Per i linfangiomi  il trattamento di scelta secondo la nostra esperienza è 
stato l’exeresi chirurgica ( 6 casi). Risultati soddisfacenti si sono ottenuti 
con l’ infiltrazione di sostanze sclerosanti ( l’OK-432) come abbiamo 
dimostrato nel caso clinico n°38. 
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La nostra esperienza comprende 12 (30%) malformazioni vascolari ( 7 
linfangiomi, 1 malformazione venosa e 4 capillari); l’età media alla diagnosi 
di 5 anni ( range 1 mese-17 anni)  senza sostanziali differenze tra maschi e 
femmine. 
Le malformazioni capillari sono state trattate con dye-laser (2 casi) e con 
semplice osservazione (2 casi) , mentre il caso di malformazione vascolare 
venosa è stato trattato con terapia chirurgica. 
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